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ABREVIERILE FOLOSITE iN DOCUMENT

ACC-AHA Colegiul American de Cardiologie si Asociatia Americana a inimii
ALAT alaninaminotransferaza

AMP asistentd medicala primara

ASAT aspartataminotransferaza

BCI boala coronariand ischemica

CAP canal arterial persistent

CAV canal atrioventricular comun

CF clasa functionala

CoA coarctatie de aorta

CT tomografie computerizata

DS Ao-P defect de sept aortopulmonar

DSA defect septal atrial

DSV defect septal ventricular

DTSVS Diametrul telesistolic al ventriculului stang
EB endocardita bacteriana

ECG electrocardiografe

FCC frecventa contractiilor cardiace

FE fractie de ejectie

FR frecventa respiratorie

HTA hipertensiune arteriala

HVS hipertrofie de ventricul stang

ICC insufcientd cardiaca congestiva

ICT indice cardiotoracic

IECA inhibitori ai enzimei de conversie ai angiotensinei
IMSP Institutia Medico-Sanitara Publica

IRM Imagistica prin rezonantd magnetica

MCC malformatii cardiace congenitale

NYHA New York Heart Association

PVM prolaps de valva mitrala

RA regurgitare aortala

RMN rezonantd magneticd nucleara

SATI sectia Anestezie si Terapie Intensiva

TA tensiune arteriala

USMF Universitatea de Stat de Medicina si Farmacie
VD ventricul drept

VS ventricul stang

VSH viteza de sedimentatie a hematiilor




PREFATA

Acest protocol a fost elaborat de grupul de lucru al Ministerului Sanatatii al Republicii
Moldova (MS RM), constituit din specialistii Departamentului Pediatrie a Universitatii de Stat
de Medicina si Farmacie ,,Nicolae Testemitanu”.

Protocolul national este elaborat in conformitate cu ghidurile internationale actuale
privind malformatiile congenitale de cord valvulare si vasculare obstructive la copil si va servi
drept baza pentru elaborarea protocoalelor institutionale. La recomandarea MS RM, pentru
monitorizarea protocoalelor institutionale pot fi folosite formulare suplimentare, care nu sunt
incluse 1n protocolul clinic national.

A. PARTEA INTRODUCTIVA

A.1l. Diagnosticul: MALFORMATIILE CONGENITALE DE CORD VALVULARE SI VASCULARE
OBSTRUCTIVE, FARA SUNT ASOCIAT LA COPIL

Exemple de diagnostice clinice:

1. MCC wvalvulara obstructiva. Stenoza arterei pulmonare supravalvulara moderata (gradient
presional 45 mm Hg) ICC CF Il (NYHA).

2. MCC vasculara obstructiva. Coarctatie de aorta, tip juxtaductala. ICC CF III (Ross).

3. MCC vasculara obstructivd. Arc aortic intrerupt, tipul B: intreruperea se afla intre artera
carotidiand comuna stanga si artera subclaviculara stanga. ICC CF III-IV (NYHA).

4. MCC valvulara obstructiva. Stenoza aortica valvulara (gradientul presional 50 mm Hg).

Stare dupa valvuloplastie cu balon. ICC CF II (Ross).

A.2. Codul bolii (CIM 10)

Q22.1 Stenoza arterei pulmonare
- valvulara
- supravalvulara
- subvalvulara (infundibulara)

Q23.0 Stenoza aortica
- valvulara
- supravalvulara
- subvalvulara (infundibulara)

Q25.1 Coarctatie de aorta
- juxtaductala

Q25.4 Arc aortic intrerupt
- tipul A: intreruperea se afla distal de artera subclaviculara stingd, la nivelul
istmului
- tipul B: intreruperea se afla intre artera carotidiana comuna stanga si artera

subclaviculara stanga

- tipul C: intreruperea se afla intre artera nenumita §i artera carotidiana comuna
stanga

A.3. Utilizatorii:

* Oficiile medicilor de familie (medici de familie si asistentele medicale de familie).
* Centrele de sandtate (medici de familie).



» Centrele medicilor de familie (medici de familie).
» Institutiile/sectiile consultative (cardiologi, cardiologi-pediatri).
* Asociatiile medicale teritoriale (medici de familie, cardiologi-pediatri).
* Sectiile de cardiologie pediatrica ale spitalelor republicane.
Nota: Protocolul, la necesitate, poate fi utilizat si de alti specialisti.

A.4. Scopurile protocolului:

. Stabilirea precoce a diagnosticului de MCC obstructive.

2. Ameliorarea calitatii examindrii clinice si a celei paraclinice la pacientii cu MCC
obstructive.

. Asigurarea calitatii tratamentului la pacientii cu diagnosticul de MCC obstructive.

. Ameliorarea calitatii in supravegherea pacientilor cu MCC obstructive.

. Aplicarea tratamentul interventional sau a celui chirurgical la momentul oportun (pina la
aparifia complicatiilor ireversibile) pacientilor cu MCC obstructive.
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6. Sporirea calitatii tratamentului de reabilitare postoperatorie la pacientii cu MCC
obstructive.
7. Reducerea ratei de complicatii la pacientii cu MCC obstructive.

[o¢]

. Micsorarea deceselor prin MCC obstructive.

A.5. Data elaborarii protocolului: anul 2011

A.6. Data actualizarii protocolului: 2018

A.7. Data urmatoarei revizuiri: 2020

A.8. Lista si informatiile de contact ale autorilor si persoane care au participat la
elaborarea protocolului

Numele Functia detinuta

Dr. Lilia Romanciuc, doctor in medicind, | Conferentiar  universitar, = Departamentul

conferentiar universitar

Pediatrie, USMF , Nicolae Testemitanu”.

Dr. Ina Palii, doctor habilitat in medicina,
conferentiar universitar

Conferentiar universitar, IMSP Institutul
Mamei si Copilului, Departamentul Pediatrie,
USMF, Nicolae Testemitanu”.

Dr. Adela Stamati, doctor in medicina,
conferentiar universitar

Conferentiar universitar, Departamentul
Pediatrie, USMF, ,Nicolae Testemitanu”.

Dr. Marc Rudi, doctor in medicina, profesor
universitar

Profesor universitar, Departamentul Pediatrie,
USMF, Nicolae Testemitanu”.

Protocolul a fost discutat si aprobat

Denumirea

Persoana responsabila - semnatura

Seminarul stiintific de profil ,,Pediatrie”

Asociatia Medicilor de Familie din RM

Agentia Medicamentului si Dispozitivelor Medicale

Consiliul de Experti al MS RM

Consiliul National de Evaluare si Acreditare in

Sanatate

Compania Nationala de Asigurari in Medicina




A.9. Definitiile folosite in document

Malformatiile congenitale de cord: alterarea morfologiei cordului sau a vaselor
magistrale, ce produc diferite tulburari hemodinamice cauzate atat de viciu cat si de afectiunile
organelor interne aparute pe fundalul hemodinamicii modificate.

Malformatiile congenitale de cord: anomalii structurale ale cordului cauzate de diferiti
factori nocivi exogeni si endogeni in perioada embrionara de dezvoltare, in primele 2-8
saptamani de graviditate, atunci cand are loc morfogeneza cordului.

MCC obstructive sunt leziuni valvulare si vasculare obstructive cu obstructia tractului de
iesire din VS si VD, fard sunt asociat.

Screening: examinarea populatiei in scop de evidentiere a unei patologii anumite.

Copii: persoane in varsta de pana la 18 ani.

Recomandabil: nu are un caracter obligatoriu. Decizia va fi luata de medic pentru fiecare

caz individual.

A.10. Informatia epidemiologica

MCC au o prevalenta conform datelor diferitor autori de 0,7-1,7% la nou-nascuti. Anual
se nasc in SUA pana la 30-35 mii copii cu MCC, in Rusia 20-22 mii copii, in R. Moldova in
jurul de 600 copii cu MCC. Conform rezultatelor patomorfologice: MCC constitue 1,9% din
toate necropsiile.

Incidenta MCC in functie de formele anatomice

Stenoza pulmonara reprezinta 9% din totalul MCC, aproximativ 50% din MCC asociaza stenoza
pulmonara, este mai frecventa la sexul femenin. Stenoza aortica — incidenta variaza intre 0,04-
0,34% la nou-nascuti vii, 75% de pacienti sunt de sex masculin, ocupa locul IX in cadrul MCC
critice in perioada de sugar (2,9%), incidenta creste cu varsta, desemnand a doua anomalie
congenitala de cord ca frecventd dupa DSV in a treia decada a vietii, predomina la sexul
masculin. Coarctatia de aorta ocupa locul sapte ca frecventa in cadrul MCC, este o leziune
prezenta la aproximativ 4-6% din MCC si are o incidenta de 0,2-0,6/1000 de nou-nascuti vii, este
mai frecventa la sexul masculin. Arc aortic intrerupt este cea de a 20-a MCC ca frecventa, avand
o incidenta de 0,003/1000 de nou-nascutii vii si reprezinta aproximativ 1% din totalul MCC.



B. PARTEA GENERALA

B. 1. Nivel de asistenta medicald primara

Descriere
(masuri)

Motive
(repere)

Pasi
(modalitati si conditii de realizare)

1. Diagnosticul

1. 1. Depistarea precoce a semnelor de MCC
obstructive

Depistarea precoce a semnelor de MCC
obstructive este importanta in confirmarea
diagnosticului la timp si in luarea deciziei
versus tactica terapeutica interventionala sau
cea chirurgicalda in momentul oportun (in
unele MCC, asa ca stenoza pulmonara
moderata cu gradientul presional 50 mm Hg,
stenoza aortica cu gradient 60 mm Hg, CoAo
simptomaticd cu semne de insuficientd
cardiacd) pana la aparitia complicatiilor

Obligatoriu:

Aprecierea factorilor de risc (caseta 3).

Anamneza (caseta 7).

Examenul fizic, ce include si gradul de IC si de HTAP, dupa
CF NYHA-Ross, OMS (caseta 8, anexele 1,2,3).
Investigatiile paraclinice pentru confirmarea diagnosticului, a
severitatii IC, a evolutiei maladiei i estimarea prognosticului
(tabelul 1).

Indicatiile pentru consultatia specialistului cardiolog-
pediatru, cardiochirurg-pediatru.

ireversibile . Efectuarea diagnosticului diferential (caseta 9).
1. 2. Decizii asupra tacticii de tratament — Evaluarea criteriilor de spitalizare (casetele 10, 11).
stationar: conservativ versus chirurgical; sau
ambulatoriu
2. Tratamentul
2.1.Tratamentul conservativ simptomatic | Scopul tratamentului este ameliorarea | Obligatoriu:
(daca este necesar): preoperatoriu si postope- | simptoamelor MCC, tratamentul IC si | IECA — in caz de IC si de diagnostic confirmat de MCC

ratoriu

evitarea complicatiilor posibile .

obstructive (caseta 18).
Se asociazd diuretice, dacd exista retentie hidro-salina —
Spironolactonum, Furosemidum (casetele 19, 20).

Se asociaza Digoxinum, dacd tratamentul cu IECA nu
amelioreaza tabloul clinic (caseta 21).

3. Supravegherea

3. 1. Supravegherea permanenta pana la
varsta de 18 ani in colaborare cu cardiologul-
pediatru

Tratamentul conservativ, in caz de IC sau de
alte complicatii, va permite o pregdtire bund
preoperatorie sau o vindecare completa
postoperatorie §i va preveni complicatiile
ireversibile .

Obligatoriu:
Supravegherea cu administrarea tratamentului in IC (casetele
25, 26, 27).




4. Recuperarea

Este important pentru recuperarea completa a
sistemului cardiovascular 1n perioada
postoperatorie .

Obligatoriu:

Conform programelor existente de recuperare in MCC a
aparatului cardiovascular si recomandarilor specialistilor
(cardiolog, reabilitolog, fizioterapeut etc.).

Tratamentul sanatorial in stadiul postoperatoriu al MCC.

B.2. Nivel de asistenti medicala specializati de ambulatoriu (cardiolog-pediatru)

Descriere
(masuri)

Motive
(repere)

Pasi
(modalitati si conditii de realizare)

1. Diagnosticul

1.1. Confirmarea MCC obstructive

Diagnosticul precoce si tratamentul
conservativ sau chirurgical oportun vor:
preveni complicatiile ireversibile; ameliora
calitatea vietii; si micsora numarul de copii
invalizi In societate.

Obligatoriu:

Aprecierea factorilor de risc (caseta 3).

Anamneza (caseta 7).

Examenul fizic, ce include si gradul de IC, dupa CF NYHA-
Ross, OMS (caseta 8; anexele 1, 2,3).

Investigatiile paraclinice pentru confirmarea diagnosticului,
severitatii IC, evolutiei maladiei si estimarea prognosticului
(tabelul 1).

Efectuarea diagnosticului diferential (caseta 9).
Estimarea indicatiilor pentru consultatia
cardiochirurg-pediatru.

specialistului

1.2. Decizii asupra tacticii de tratament —
stationar: conservativ versus chirurgical; sau
ambulatoriu

Evaluarea criteriilor de spitalizare (casetele 10, 11).

2. Tratamentul

2.1. Tratamentul conservativ simptomatic
(daca este necesar): preoperatoriu $i
postoperatoriu

Scopul tratamentului este ameliorarea
simptoamelor MCC, tratamentul IC si
evitarea complicatiilor posibile.

Obligatoriu:
IECA — in caz de IC si de diagnostic confirmat de MCC
obstructive (caseta 18).
Se asociaza diuretice, daca exista retentic hidrosalina —
Spironolactona, Furosemid (casetele 19, 20).
Se asociazd Digoxinum, daca tratamentul cu IECA nu
amelioreaza tabloul clinic (caseta 21).

3. Supravegherea
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3. 1. Supravegherea permanenta pana la varsta
de 18 ani in colaborare cu medicul de familie

Tratamentul conservativ, in caz de IC sau
de alte complicatii, va permite o pregatire
bund preoperatorie sau o vindecare
completd postoperatorie $i va preveni
complicatiile ireversibile.

Obligatoriu:

Supravegherea cu administrarea tratamentului in IC (casetele
25,26,27).

B.3. Nivel de asistenta spitaliceasca (Departamentul Medicina Urgenta)

Descriere
(masuri)

Motivele
(repere)

Pasii
(modalititi si conditii de realizare)

1.Triajul pacientilor

La sosirea ambulantei este necesar ca
medicul pediatru cardiolog sa fie prezent in
DMU, iar tehnicile de monitorizare si
asistare hemodinamica (cardiomonitor,
defibrilator, terapie O.) sa fie disponibile
pentru efectuarea asistentei de urgenta,
inclusiv masuri de resuscitare
cardiovasculara

La primirea anuntului privind transportarea unui pacient cu
suspiciune de MCC obstructive, hemodinamic compromis,
responsabilul din DMU va alerta:

e Serviciul de gardd SATI/SR/cardiologie pediatrica

e Serviciul de garda diagnostic functional/Imagistica

e Laboratorul de urgenta

e Formalitatile de internare vor fi efectuate cu prioritate de
catre registratorii medicali

2.Diagnostic

2.1 Examen primar

Precizarea diagnosticului de MAV si
acordarea asistentei medicale de urgenta

e Pacientul, parintele/parintii/ tutore/ persoana de ingrijire sau
insotire (reprezentantul legal) va fi informat despre
posibilitatile de diagnostic si tratament si va semna un
consimtamant

e Anamneza

e Manifestarile clinice

e Insotirea pacientului la examenele paraclinice de laborator si
imagistice

® Analiza datelor ECG,EcoCG si radiografiei cutiei toracice cu
medicul imagist si cardiolog pediatru

e Insotirea pacientului in SATI/SR/ sectia pediatrie/cardiologie
pediatrica

11




2.2. Investigatii paraclinice

Pentru confirmarea diagnosticului de MCC,
stabilirea etiologiei,formei evolutive,
stratificarea riscului.

Aprecierea semnelor vitale (FCC, TA, temperatura corpului,
frecventa respiratiei), SaO»

ECG in 12 derivatii

Investigatii de laborator hemoleucograma desfasurata,
biochimia sangvina, enzime cardiace, BNP,electroliti,
coagulograma

Nota:Timpul recomandat pentru investigatiile
paraclinice(examen clinic §i recoltarea analizelor — max 20

min)

e Investigati imagistice noninvazive :
e Radiografia cutiei toracice
e EcoCG

Nota: Timpul recomandat pentru transportul la serviciul de
imagistica,efectuarea radiografiei, ECOCGsi obtinerea
interpretarii imaginilor nu tbuie sa depaseasca 30 min.

3. Tratament

3.1 Tratamentul medicamentos

Tratamentul simptomatic agresiv are ca
scop stabilizarea clinico-hemodinamica a
pacientului

e Protocolul ABC 1in cazul deteriorarii hemodinamice
importante (stop cardiorespirator, soc cardiogen, asistolie,
etc, subiectul altor protocoale)

e La pacientul stabilizat hemodinamic se vor aplica schemele
de tratament in functie de varianta evolutiva, complicatii si
riscuri

B.4. Nivel de asistenta medicala spitaliceascd

Descriere
(mdsuri)

Motive
(repere)

Pasi
(modalitati si conditii de realizare)

1. Spitalizarea

Spitalizare in sectiile cardiologie pediatrica si sau SATI ale
spitalelor republicane conform criteriilor de spitalizare
(casetele 10, 11).

2. Diagnosticul

2. 1. Confirmarea MCC

Diagnosticul ~ precoce si  tratamentul
conservativ sau chirurgical oportun vor:
preveni complicatiile ireversibile; ameliora

Investigatii obligatorii:
Aprecierea factorilor de risc si etiologici (casetele 3, 4)2
Anamneza (caseta 7).




calitatea vietii; i micsora numarul de copii
invalizi in societate.

Examenul fizic, ce include si gradul de IC dupa CF NYHA-
Ross, OMS (caseta 8; anexele 1, 2, 3).

Investigatiile paraclinice pentru confirmarea diagnosticului, a
severitagii IC, a evolutiei maladiei si pentru estimarea
prognosticului (tabelul 1).

Indicatiile pentru consultatia specialistului cardiochirurg-
pediatru.

Efectuarea diagnosticului diferential (caseta 9).

3. Tratamentul

3.1. Tratament chirurgical si interventional

Scopul tratamentului este corectia MCC si
vindecarea completa.

Obligatoriu la momentul oportun:

Tratamentele chirurgical si interventional (casetele 14, 15,
16, 17).

3.2. Tratament medicamentos

Scopul tratamentului conservativ, in caz de IC
sau de alte complicatii, va permite o pregatire
buna preoperatorie sau o vindecare completa
postoperatorie si va preveni complicatiile
ireversibile.

Obligatoriu:

IECA — in caz de IC si diagnostic confirmat de MCC
obstructive (caseta 18).
Se asociaza diuretice, daca exista retentie hidrosalind —
Spironolactonum, Furosemidum (casetele 19, 20).
Blocantii receptorilor angiotenzinei (Irbesartanum,
Losartanum), in insuficientd cardiaca si hipertensiune
arteriala, numai in caz de intoleranta la IEC (Caseta 25).

Se asociaza Digoxinum, dacd tratamentul cu IECA nu
amelioreaza tabloul clinic (caseta 21).
Beta AB (Metoprololum, Bisoprololum, Carvedilolum) se
asociaza, daca evolutia ICC nu este influentatd favorabil in
decurs de 3-4 saptamani, cu schema terapeutica indicata
anterior (caseta 23).

4. Externarea, nivel primar de tratament
medicamentos, la necesitate, si de
supraveghere

Extrasul obligatoriu va contine:

Diagnosticul precizat desfasurat.

Rezultatele investigatiilor si tratamentului efectuat.
Recomandarile explicite pentru pacient.
Recomandarile pentru medicul de familie.
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C.1. DESCRIEREA METODELOR, TEHNICILOR SI A PROCEDURILOR
C.1.1. Clasificarea MCC

Caseta 1. Clasificarea patogenici a MCC (Moss si Adams, 1996)

Comunicarea anormala intre circulatia sistemica si pulmonara (MCC cu sunt stanga-dreapta):
defect de sept atrial (DSA), defect de sept ventricular (DSV), canal atrioventricular (CAV), canal
arterial persistent (CAP), fereastra aortopulmonara (Ao-P).

Anomalii ale tractului de iesire din VS: stenoza Ao valvulara, stenoza Ao supravalvulara cu
Sindrom Williams, coarctatia de Ao, Sindrom de cord stang hipoplastic.

Anomalii ale tractului de iesire din VD: stenoza pulmonara valvulara izolata, stenoza ramurilor
AP, atrezia AP, tetrada Fallot.

Anomalii ale valvelor atrioventriculare: malformatii congenitale ale valvei mitrale — stenoza
mitrald congenitala, malformatii congenitale ale valvei tricuspide — atrezia valvei tricuspide,
anomalia Ebstein.

Originea anormala a vaselor mari si arterelor coronare: transpozitia completa si corectatd a
vaselor mari, trunchiul arterial comun, originea anormala a arterelor coronare.

Anomalia de intoarcere a circulatiei venoase pulmonare: anomalia partiala si totala de intoarcere
venoasd pulmonara.

Malpozitia cordului si a situsului visceral.

Caseta 2. Clasificarea dupa Park M.K., 2002
I. Palide:
a. Leziuni valvulare si vasculare obstructive, fara sunt asociat:
Obstructia tractului de iesire din VS:
stenoza subaortica;
stenoza aortica valvulara;
stenoza aortica supravalvulara.
CoA.
Intreruperea arcului aortic.
Stenoza pulmonara cu sept ventricular intact.
b. Sunt stinga-dreapta:
1. DSV.
2. DSA.
3. CAV.
4. CAP.
5. DS Ao-P.
I1. Cianotice:
a. Sunt dreapta-stanga:
1. Atrezia arterei pulmonare cu sunt.
2. Calea dubla de iesire din VD.
3. Tetralogia Fallot.
b. Vicii complexe:
1. Transpozitia vaselor magistrale.
2. Drenajul venos aberant total.
3. MCC cu hemodinamica univentriculara.

C.1.2. Factorii de risc

Caseta 3. Factorii de risc ai MCC
Materni:
Anamneza heredocolaterald agravatd prin MCC sau patologie sindromala, aritmii.
Contactul femeii gravide cu factorii teratogeni majori (caseta 4) in primele 2-8 saptamani de
sarcind .
Prima nastere la varsta de peste 37 de ani.
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Fetali:

Tablou nestandard al cordului fetal la echocardiografie.

Anomalii extracardiace la fat (omfalocel, patologie genitourinara, hidrocefalie, hernie
diafragmatica).

Hipotrofie sau aritmie fetala.

Hidrops fetal.

Cariotip anormal al fatului.

C.1.3. Factorii etiologici

Caseta 4. Factori implicati in etiologia MCC

Factorii genetici — pana la 92-98% .
» Factorii teratogeni majori — pana la 2-8% (maladiile materne: rujeola congenitala, gripa,
diabetul pregestional, boli febrile, epilepsia; folosirea medicamentelor — Litium*, Amfetamine,
anticonvulsivante sau tranchilizante, Indometacinum, Ibuprofenum, Talidomid*, Sulfasalazinum,
Trimethoprimum(doar in combinatie), Retinolum, Marijuana, solventii organici) .

C.1.4. Profilaxia MCC si diagnosticul prenatal (screening-ul gravidelor din grupul de risc)
Prevenirea MCC este practic imposibila, deoarece factorii genetici, fiind cei mai implicati, chiar
daca sunt cunoscuti nu pot fi, deocamdata, influentati.

Caseta 5. Diagnosticul prenatal al MCC

Gravidele din grupul de risc (anamneza heredocolaterala agravata, varsta peste 37 de ani,
virozele si alte maladii, factorii nocivi din timpul sarcinii, folosirea unor medicamente etc.)
necesitd examen ecocardiografic al fatului la 16-18 de sdptamani de sarcina, in scopul depistarii
oportune a MCC.

Testele biologice specifice (alfafetoproteina, beta-hormonul corioidal, triplul test, analiza ADN-
lui fetal din serul matern).

*» Ecografia obstetricald (translucenta nucala, evaluarea ecografica a osului nazal).

C.1.5. Conduita pacientului cu MCC

Caseta 6. Etapele obligatorii in conduita pacientului cu MCC, valvulare si vasculare
obstructive

. Stabilirea diagnosticului precoce de MCC, valvulare si vasculare obstructive

Investigatiile obligatorii pentru confirmarea diagnosticului de MCC, a clasei functionale (CF
NYHA/Ross) si a problemelor hemodinamice (anexa 3).

Deciderea tacticii terapeutice: conservative versus interventionale sau chirurgicale (caseta
14,15,16,17).

Stabilirea indicatiilor pentru interventia chirurgicala (caseta 14,15,16,17).

Supravegherea pacientului cu MCC in perioadele preoperatorie §i postoperatorie.
Determinarea posibilelor complicatii si prevenirea lor.

Profilaxia EB.

Estimarea prognosticului si aprecierea calitdtii vietii.

C.1.5.1. Anamneza

Caseta 7. Recomandiri in colectarea anamnesticului

* Evidentierea factorilor de risc (anamneza heredocolaterala agravata prin MCC sau patologie
sindromala, aritmii, evolutia sarcinii la mama, contactul femeii gravide cu factorii teratogeni sau
infectii (virale) in primele 2-8 saptdmani de sarcind, diabetul matern sau maladii difuze de
colagen la mama, tratamentul femeii gravide cu remedii medicamentoase, prima nastere la varsta
de peste 37 de ani, tablou nestandard al cordului fetal la ecocardiografie, anomalii extracardiace
la fat, hidrops, hipotrofie sau aritmie fetald, cariotip anormal al fatului).

« Determinarea posibilelor sindroame genetice sau a altor anomalii congenitale vizibile.
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* Debutul semnelor de boala (dificultati de alimentatie, tulburari de crestere, transpiratii excesive
la efort, oboseald, sincope, lipotimii, valori crescute ale tensiunii arteriale, scaderea tolerantei la
efort fizic, tuse, respiratie dificila, dispnee, tahipnee, ortopnee, edeme, cianoza, sincope de efort,
dureri toracice, hemoptizie).

* Simptoamele clinice MCC valvulare si vasculare obstructive (prezenta anomaliilor congenitale
extracardiace si a stigmelor de disembriogeneza, semnele unor sindroame genetice, deficit
ponderal si statural, cianoza sau paliditate, deformatia cutiei toracice, transpiratic abundenta,
edeme, palpitatii, dureri precordiale, valori crescute ale tensiunii arteriale, cefalee, epistaxis,
tahipnee, sincope, lipotimii, dispnee, intoleranta la efort, oboseala, alimentatie dificila la copiii
mici, ortopnee la copiii mari, tuse, semne de detresd respiratorie, raluri pulmonare,
hepatomegalie, suflu cardiac vicios (apreciat dupa scala lui Levine de 6 puncte), click-ul
protosistolic, zgomot 11 dedublat.

* Tratamentul primit anterior (IECA, diuretice de ansa, antagonisti ai aldosteronului, Digoxinum,
B—adrenoblocante, alte medicamente) si eficacitatea lui.

C.1.5.2. Examenul fizic

Caseta 8. Regulile examenului fizic in MCC valvulare si vasculare obstructive

» Determinarea starii generale a pacientului.

Aprecierea semnelor clinice generale de MCC valvulare si vasculare obstructive.
dispnee de efort sau in repaus;

tahipnee;
intoleranta la efort;
dureri precordiale;
cianoza a tegumentelor;
sincope, lipotimii;
valori crescute a tensiunii arteriale;
cefalee;
epistaxis;
dureri in membrele inferioare;
alimentatie dificila la copiii mici;
semne de detresa respiratorie (batai ale aripioarelor nazale, geamat, tiraj);
tuse, raluri pulmonare;
deficit staturo - ponderal;
suflu sistolic de ejectie la baza cordului si posterior, interscapular stang, click-ul
protosistolic;

v' zgomot Il dedublat;
v hepatomegalie;
v edeme.

* Determinarea CF a insuficientei cardiace dupa NYHA/Ross (anexa 3).

* Determinarea scorului severitatii IC la sugari dupa scala de 12 puncte (alimentatie (volum/
masa (ml), duratd/masa (min)), examen obiectiv (FR, FCC, detresa respiratorie, perfuzie
perifericd, zgomotul III, marginea inferioara a ficatului) (anexa 4).

* Determinarea stadiilor maladiei ABCD propusa de ACC-AHA, anul 2005 (anexa 1).

* Determinarea calitatii vietii cu ajutorul chestionarelor personale validate in dependenta de
varsta — Peds QL TM, modulul cardiac, versiunea 3,0.

AN N N N N N N O N N NN
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C.1.5.3. Investigatiile paraclinice
Tabelul 1. Investigatiile paraclinice in malformatiile congenitale de cord

Investigatii paraclinice

Semnele sugestive pentru
MCC obstructive si ICC

Nivelul acordarii asistentei medicale

Nivel Nivel de
Nivel AMP consultativ stationar
Hemograma, Eritrocite, | Anemie (factor cauzal sau O O @)
Hematocritul precipitant)
Leucocite, VSH Nivel crescut in infectii, O O @)
inflamatii
Analiza generala a urinei | Densitate urinara crescuta, O O O
Na+ urinar < 10 mmol/I,
proteinurie, hematurie
microscopica
lonograma (Na, Ca, K, Hiponatriemie, R (CMF) O O
Cl, Mg) hipo/hiperpotasiemie,
hipocalciemie
Ureea si creatinina serica | Nivel crescut in ICC severa @) @] O
culR
Glucoza Hipoglicemie — efect al ICC O O O
Enzimele hepatice Pot fi crescute in complicatii R R O
(ALAT, ASAT)
Parametri acido-bazici Acidoza metabolica, - - R
(pH, HCO3) si gazele acidoza respiratorie,
sangvine pO2, pCO2 alcaloza respiratorie
PCR Nivel crescut in ICC R O O
Biomarkerii necrozei Nivel crescut in ICC - R O
miocardului
(Creatinkinaza, fractia
MB, troponinele)
ECG in 12 derivatii Deviatie axiala dreapta, @) @) @)
hipertrofii, modificari ale
segmentului ST sia undei T
Ecocardiografie Doppler | Estimarea gradientului la R (CMF) O O
nivelul obstructiei, functia
ventriculard, examinarea
valvelor a anatomiei si
disfunctiei valvulare, datele
hemodinamice
Monitorizarea Holter Aritmii, modificari ale - - @)
ECG 24 de ore cu segmentului ST sia undei T
aprecierea variabilitatii
ritmului cardiac
Radiografia toracica Cardiomegalie, - O O
vascularizatia pulmonara
scazuta, congestie
pulmonara, amprente
costale la copiii mai mari ($i
la adulti)
Cateterism cardiac * - - R
Angiocardiografie * - - R
Tomografie - - R
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computerizata

RMN * - - R
Saturatia O2 sistemica Nivel scazut in HTAP R @) O
Testul de efort cardio- * - R @]
pulmonar

ECOCG de stress cu * - - R
doze mici de dobutamina

Nota: O — obligatoriu; R — recomandabil.
*rezultatele confirma diagnosticul.

C.1.5.4. Diagnosticul diferential

Caseta 9. Diagnosticul diferentiat al MCC valvulare si vasculare obstructive

In functie de tabloul clinic este necesar de efectuat diagnosticul diferential cu urmatoarele maladii.
» Sufluri cardiace caracteristice altor cardiopatii, decit celor congenitale.

* Miocardite, cardiomiopatii.

* PVM cu insuficienta mitrala.

* Maladii bronhopulmonare insotite sau nu cu semne de IR.

Nota:

1. Diferentierea de maladiile bronhopulmonare — examinarea radiologica a cutiei toracice.

2. Diferentierea de alte cardiopatii — efectuarea ECG, ecocardiografiei, la necesitate ecocardiografia
transesofagiana, cateterismul cardiac, rezonanta magnetica nucleara.

C.1.5.5. Criteriile de spitalizare

Caseta 10. Criteriile de spitalizare a pacientilor cu MCC valvulare si vasculare obstructive

* Adresare primara cu semne clinice de MCC valvulare si vasculare obstructive in caz ca pacientul necesita
tratament stationar si investigatii suplimentare.

* Adresare repetata cu semne clinice de ICC sau alte complicatii ( sincope, cianoza a tegumentelor, valori
crescute a tensiunii arteriale, alimentatie dificila la copiii mici, semne de detresa respiratorie (batai ale
aripioarelor nazale, geamat, tiraj), deficit staturo—ponderal, bloc atrioventricular complet si .a.).

* Aparitia semnelor complicatiilor MCC valvulare si vasculare obstructive pe parcursul supravegherii de catre
medicul de familie (stenoza valvulara reziduala sau recurenta, insuficienta valvulara, dereglari de ritm si
conducere, EB, hemoragie, paraplegie, hipertensiune arteriala paradoxala).

* Reevaluarea pacientului in scopul determinarii indicatiilor interventiei chirurgicale oportune in colaborare cu
cardiochirurgul sau continuarea supravegherii si a tratamentului conservativ.

« Comorbiditatile importante (infectii bronhopulmonare repetate, deficit staturoponderal marcant, anemie,
tulburari de ritm si de conducere, afectiuni hepatice, renale).

* Ineficienta tratamentului conservativ.

Caseta 11. Criteriile de spitalizare in SATI a pacientilor cu MCC valvulare §i vasculare obstructive

« Edem pulmonar.

* Soc cardiogen.

* Tulburari de ritm si conducere.

* HTA paradoxala.

* Necesitatea ventilatiei asistate.

* Decompensarea acuta cardiaca.

» Complicatii severe (colaps cardiovascular, sincope, endocardita bacteriana, insuficientd renald si hepatica,
anemie grad III, acidoza metabolicd progresiva);

* Infectii bronhopulmonare severe cu hipertermie > 39°C.
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C.1.5.6. Tratamentul

Tratamentul chirurgical sau interventional este unicul tratament efectiv in MCC valvulare si
vasculare obstructive. Insd o parte dintre acesti copii necesita tratament medicamentos pre- si
postoperatoriu datoritd dezvoltarii ICC (vezi protocolul specializat).

Caseta 12. Principiile tratamentului MCC valvulare si vasculare obstructive

Regimul crutator cu evitarea eforturilor fizice in caz de prezenta a semnelor de ICC.
Dieta hiposodata si restrictii de lichide 1n prezenta semnelor de ICC, aport crescut de K.
Tratamentul nonfarmacologic:
v’ sfaturi si masuri generale;
V' antrenamente fizice.
* Tratamentul interventional.
» Tratamentul chirurgical.
* Tratamentul medicamentos (in prezenta semnelor de ICC):
v IECA;
v/ antagonisti ai aldosteronului;
v diuretice de ansi;
v Digoxinum;
v B—adrenoblocante.
In prezenta semnelor de IC si HTA - blocantii receptorilor angiotenzinei.

Caseta 13. Sfaturi si masuri generale
* A explica pacientului si parintilor ce inseamnd MCC si prin ce simptoame se manifesta.
* Primele semne clinice ale MCC valvulare si vasculare obstructive.
« Semnele clinice ale 1C congestive.
Ce trebuie de facut la aparitia simptoamelor.
* Evolutia curbei ponderale.
« Explicarea tratamentului conservativ.
* Explicarea necesitatii tratamentului interventional sau chirurgical.
» Managementul postoperatoriu.
» Profilaxia EB.
* Reabilitarea.

C.1.5.6.1. Principiile tratamentului interventional si ale celui chirurgical

Caseta 14. Tratamentul interventional §i chirurgical in MCC valvulare i vasculare obstructive
(stenoza pulmonara)

* Stenoza pulmonara usoara (gradient sub 35 mm Hg) nu necesita tratament
Indicatiile pentru interventie in stenoza pulmonaria.

Valvuloplastia pulmonara cu balon:

Stenoza pulmonara moderata (gradient intre 40-70 mm Hg).

* Stenoza pulmonara severa (gradient peste 70 mm Hg).

* Stenoza pulmonara criticd a nou-nascutului (necesitd administrare de prostaglandind E1).
* Varsta preferabild dupa varsta de 1 an.

Tratament chirurgical:

« In valva pulmonara displazica, cu inel hipoplazic.

* Stenozele valvulare pulmonare associate altor malformatii cardiace.

* Stenoza pulmonara criticd a nou-nascutului (necesita administrare de prostaglandind E1).




Caseta 15. Tratamentul interventional si chirurgical in MCC valvulare si vasculare obstructive

( stenoza aortica)

Valvuloplastie cu balon:

 Stenoza aortica valvulara cu gradient peste 50 mm Hg (in absenta insuficientei aortice semnificative).
Valvulotomie chirurgicala.

* Stenoza aortica valvulara cu gradient peste 50 mm Hg si insuficienta aortica.

* Stenoza recurenta dupa valvuloplastie.

* Deformarea severa a valvei aortice.

* Stenoza valvulara aortica cu inel aortic hipoplazic.

* Stenoza aortica a sugarului (necesitd administrare de prostaglandina E1).

» Stenoza aortica subvalvulara (in gradient presional mai mare de 30 mm Hg, la cateterism, corespunzator cu
50 mm Hg valoarea instantanee, sau la prima evidentiere a unei insuficiente aortice).

* Stenoza aortica supravalvulara cu gradient presional de 50 mm Hg.

Caseta 16. Tratamentul chirurgical in MCC valvulare si vasculare obstructive
( coarctatia de aorta)

Tratamentul chirurgical:

* Coarctatia de aorta asimptomatica beneficiaza tratament chirurgical electiv: varsta optima 2-3 ani.

* Coarctatia de aorta simptomatica cu diferentd de tensiune arteriala intre brate si membrele inferioare peste 20
mm Hg.

* Coarctatia aortica simptomatica la nou-nascuti si sugari (necesitd administrare de prostaglandina E1).
Angioplastia cu balon:

* La pacientii peste varsta de 1 an cu leziuni usoare.

* Procedura paleativa 1n coarctatia aortica critica la sugari cu disfunctie severa de VS.

Caseta 17. Tratamentul chirurgical in MCC valvulare si vasculare obstructive (arc aortic intrerupt)
Tratamentul chirurgical:

Sunt disponibile doua tehnici chirurgicale:

* Corectie chirurgicald in doua etape (refacerea arcului aortic intrerupt, cu sau fara banding de artera
pulmonara, urmata de inchiderea DSV).

» Corectie chirurgicala intr-o singura etapa (corectie simultand a arcului aortic intrerupt - 1 sia DSV cu petec
— 2 si ligature CAP — 3).

Caseta 18. Recomandari privind managementul pacientilor cu coarctatie de aorti

Clasa Nivel

Este indicata interventia terapeutica la toti pacientii cu o diferenta a tensiunii
arteriale masurata non-invaziv de >20 mmHg intre membrele superioare si cele
inferioare, indifferent de simptome, dar in conditiile prezentei hipertensiunii | C
arteriale la membrele superioare (>140/90 mmHg la adulti), a unui raspuns presor
anormal in timpul efortului sau a hipertrofiei ventriculare stingi semnificative.

Independent de gradientul de presiune , ar trebui luatd in considerare o interventie
la pacientii hipertensivi cu ingustare aortica >50% raportata la diametrul aortei la Ila C
nivelul diafragmului (pe IRM, CT sau angiografie invaziva).

Independent de gradientul de presiune si de prezenta hipertensiunii, poate fi luata
in considerare o interventie la pacientii cu ingustare aortica >50% raportata la b C
diametrul aortei la nivelul diafragmului (pe IRM, CT sau angiografie invaziva).
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Caseta 19. Indicatii pentru interventie in stenoza aortica supravalvulard Clasa Nivel

Pacientii simptomatici (spontan sau cu simptome induse la testul de efort) si gradient I C
mediu Doppler > 50 mmHg ar trebui supusi interventiei chirurgicale

Pacientii cu gradient mediu Doppler <50 mmHg ar trebui supusi interventiei
chirurgicale cind prezinta :
e Simptome atribuibile obstructiei(dispnee de efort, angina, sincopa) si/sau I
¢ Disfunctie sistolica de VS (in absenta altei cauze)
e HVS severa, atribuibila obstructiei (in absenta hipertensiunii arteriale) |
e (Cind este necesara interventie chirurgicald pentru BCI semnificativa

oll@] OO0 (@]

Pacientii cu gradient mediu Doppler > 50 mmHg* insa asimptomatici, fara disfunctie I
sistolica de VS, HVS sau rezultat anormal la testul de effort pot fi luati in considerare
pentru interventia chirurgicala atunci cind riscul chirurgical este scazut

Caseta 20. Indicatii pentru interventie in stenoza subaorticda Clasa | Nivel

Pacientii simptomatici(spontan Sau cu simptome induse la testul de efort) cu un gradient I C
mediu Doppler > 50 mmHg* sau RA severa ar trebui supusi interventiei chirurgicale

Pacientii simptomatici ar trebui luati in considerare pentru interventie chirurgicald cind:

e FEVS este <50% (gradientul poate fi <50 mmHg datoritd debitului scazut). lla

e RA este severd si DTSVS>50 mm (sau 25 mm/m?SC ;si/sau FE <50% **) lla

e Gradientul mediu Doppler este > 50 mmHg* si HVS importanta Ila

O000n

e Gradientul mediu Doppler este > 50 mmHg* si raspunsul tensiunii arteriale in la
timpul testului de efort este anormal

Pacientii asimptomatici pot fi luati in considerare pentru interventia chirurgicala cind :

e Gradientul mediu Doppler este > 50 mmHg*, VS normal, test de efort normal si I1b C
risc chirurgical scazut

e Progresia RA este documentatad si RA devine mai mult decit usoara (pentru a b C
preveni avansarea acesteia)

C.1.5.6.2. Tratamentul medicamentos in MCC valvulare si vasculare obstructive si ICC
NOTA Produsele neinregistrate in Nomenclatorul de Stat al medicamentelor vor fi marcate cu asterisc
(*) si Insotite de o argumentare corespunzatoare pentru includerea lor in protocol.

Caseta 21. Tratamentul medicamentos cu IECA al MCC valvulare si vasculare obstructive (in prezenta
semnelor de IC)
Sunt indicate in MCC cu valvulare si vasculare obstructive.
« Captoprilum per os;
v" nou-nascut: 0,1-0,5 mg/kg/24 ore, repartizate in 1-4 prize;
v’ sugar: 0,5-0,6 mg/kg/24 ore , 1-4 prize pe zi;
v’ copii: 12,5 mg/doza, 1 - 2 prize pe zi (micsoram doza in insuficientd renald).
« Enalaprilum (in IC refractara), per os: 0,1-0,5 mg/kg/zi in 1-2 prize.
« Enalaprilatum*, i.v. nou-nascuti: 0,005-0,01mg/kg/doza repetat la 8-24 de ore; sugar, copil: i.v. 0,005-0,01
mg/kg/doza repetat la 8-24 de ore; adolescent i.v. 0,625-1,25 mg (max. 20 mg/zi) repetat la 6 ore (in
insuficienta renala doza se micsoreaza pana la 50-75%).
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Caseta 22. Tratamentul medicamentos cu inhibitori ai aldosteronului (in prezenta semnelor de ICC)
Se indica 1n caz de retentie hidrosalina, edeme refractare.

« Spironolactonum, per os: 1-4 mg/kg/zi in 1-4 prize.
Nota: nu se asociaza cu sarurile de K+, cu inhibitorii enzimei de conversie (risc de hiperpotasiemie).

Caseta 23. Tratamentul medicamentos cu diuretice de ansa (in prezenta semnelor de ICC)
Se indica in caz de forme severe de ICC sau decompensarea ICC.
* Furosemidum, per os: 1-3 mg/kg/doza in 1-4 prize (la necesitate).
v" se administreaza zilnic;
v’ solutia din fiole se poate administra per 0s;
v in caz de doze > 2 mg/kg/zi se asociaza Spironolactonum.
« Furosemidum, i.v.: 1 mg/kg/doza, 2-4 prize, daca se obtine efectul dorit (debit urinar > 3 ml/kg/ora).

Caseta 24. Tratamentul medicamentos cu digitalice (Digoxinum) (in prezenta semnelor de ICC)

Se indica iIn MCC obstructive in caz de ICC asociata cu tahiaritmii supraventriculare (fibrilatie atriald),
lipsa de raspuns la diuretice, IECA, prezenta zgomotului I1I.
« Administrare per os:

v Digitalizare:
Virsta Doza (mg/kg)
0-1 luna 0,025-0,035
1-24 luni 0,035-0,060
2-5 ani 0,03-0,04
5-10 ani 0,02-0,03
> 10 ani 0,10- 0,015

Intretinere: 1/3-1/4-1/5 din doza de digitalizare per os.
» Administrare i.v.:
v Digitalizare — 75 % din doza per 0s.
v’ Intretinere 1/3-1/4 din doza digitalizare per os.

Nota:

. Doza de digitalizare se administreaza, de obicei, in 3 prize la un interval de 8-12 ore.

2. Doza de intretinere se administreaza in 2 prize la sugari si la copii <10 ani si in priza unica la copiii > 10

anl.

. Terapia de intretinere se incepe la 12 ore de la ultima doza de digitalizare.

4. Pentru administrare i.v. Digoxinum poate fi diluata in Sol. Glucosum 5% sau Sol. Natrii chloridum 0,9%;
volumul lichidului de dilutie trebuie sa fie de minim 4 ori mai mare ca volumul solutiei de Digoxinum; se
administreaza i.v. lent, In minim 5 minute.

5. Exista digitalizare rapida (24-36 de ore); medie (3 zile) si lenta (5-7 zile). Tactica se va selecta
individual.

-

w

Caseta 25. Tratamentul cu medicamente inotrop-pezitive nedigitalice (in prezenta semnelor de ICC).
* Inhibitori de fosfodiesterazd. Se indicd in IC acutd severd refractara la Digoxinum, diuretice si/sau
vasodilatatoare (in administrarea de scurta durata), in IC postoperatorie a MCC asociata cu disritmie.
v" Amrinonum¥*, i.v.: initial lent, in bolus (2-3min) 0,5-0,75 mg/kg/doza; ulterior — 5-10 mcg/kg/min.
(doza de mentinere)
v Milrinonum*, i.v.: initial 10 — 50 mcg /kg/doza; ulterior 0,1— 1 mcg/kg/min.
* Beta-adrenomimetice (se indica in caz de decompensare a IC, soc cardiogen):
v' Dopaminum, i.v.: doza 2-5 mcg/kg/min. (creste fluxul renal si diureza); 5-15 mcg/kg/min (creste
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fluxul renal, debitul cardiac si FCC, stimuleaza contractia miocardica); 20 mcg/kg/min (efect a-
adrenergic).
v Dobutaminum¥*, i.v.: doza 2-15 mcg/kg/min (incompatibil cu solutii alcaline).

Caseta 26. Tratamentul cu p—adrenoblocante

* Reduc deteriorarea miocardica organica.

* Scad frecventa cardiaca si contractibilitatea (reduc consumul de O3).

« Efect antiaritmic.

» Efect antiischemic (antianginos).

« Efect antioxidant.
* Preparatele farmaceutice recomandate sunt: Metoprololuum, copii >2 ani, per os 1-5 mg/kg zi in 2 prize;
Bisoprololum — 0,625 mg/ zi cu marire treptata 2,5mg/zi; Carvediloluum (cu efect vasodilatator) —6,25 mg/
zi cu marire treptata, pana la 25-50 mg/zi.

Caseta 27. Tratamentul cu prostaglandina E1 pentru mentinerea canalului arterial persistent
* Prostaglandina E1* i.v. (perfuzie): initial 0,05-0,1 mcg/kg/min, apoi reducem la 0,05; 0,025 si 0,01
mcg/kg/min. Dacad nu se obtine efect pozitiv, doza poate fi crescuta pana la 0,4 mcg/kg/min.

Caseta 28. Tratamentul cu blocantii receptorilor angiotenzinei in caz de IC si HTA, numai in caz de
intolerznta la IEC. Losartanum- copii de la 6 ani si mai mare doza initiala: 0,7 mg/cg, p.0. 1 d in zi (pana la
50 mg doza totald). Irbesartanum 2,2-2,9 mg/kg/zi (max.5,0 mg/kg/zi).

C.1.5.7. Supravegherea

Caseta 29. Supravegherea pacientilor cu MCC valvulare §i vasculare obstructive
* Pe parcursul spitalizarii sistematic se vor monitoriza indicii cardiopulmonari, examenul fizic complex,
FR, FCC, TA, temperatura corpului, sat O, greutatea corporala, diureza, CF NYHA/Ross; in caz de
prezenta a HTAP-CF OMS/NYHA.
« Periodic la intervale de 3— 6 luni (in functie de substratul morfoclinic al MCC):
hemograma completa;
v' analiza urinei;
v" nivelul de electroliti;
v’ ureea, creatinina;
v' glucoza;
v'enzimele hepatice (ALAT, ASAT);
v biomarkerii necrozei miocardului (CK, fractia MB, troponinele);
v' proteina C reactiva;
v
v
v
v
v
* Pe

<\

scorul activitatii bolii dupa scala de 12 puncte la sugari;
testul mers plat 6 minute;
ECG;
ecocardiografia;
pulsoximetria.
riodic o data la 6-12 luni:

v ecocardiografia cu examenul Doppler;

v radiografia toracelui cu aprecierea ICT;

v’ cateterism cardiac (la necesitate).
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Caseta 30. Periodicitate de supraveghere a pacientilor cu MCC valvulare §i vasculare obstructive de
catre medicul de familie
Perioada preoperatorie:
* Pana la selectarea tratamentului interventional sau a celui chirurgical — o datd la 3 — 6 luni, 1n functie de
severitatea MCC.
Perioada postoperatorie:
« In primul an — in fiecare 3 luni.
« In anul 2 — de dous ori pe an.
» Ulterior, peste 2 ani, o data pe an.
Cooperarea cu alfi specialisti:
+ Cardiochirurg.
* Psihoneurolog.
+ Balneofizioterapeut.

Caseta 31. Periodicitatea de supraveghere a pacientilor cu MCC valvulare si vasculare obstructive de
catre cardiologul pediatru
Perioada preoperatorie:
« In primul an, pina la deciderea tratamentului interventional sau chirurgical — 0 data la 3 luni, in functie
de severitatea MCC.
+ In anul 2— o dati in an.
Perioada postoperatorie:
« In primul an — in fiecare 3 luni, in functie de severitatea MCC.
+ In anul 2 — de doua ori per an.
* Ulterior, peste 2 ani, o data per an.
« In caz de interventii paliative, pacientul poate fi supravegheat mai frecvent (la necesitate).

Nota:
In caz de aparitie a simptoamelor maladiei, agravarea IC, aparitia complicatiilor, tratament conservativ
neeficient, medicul de familie va indrepta pacientul in sectia specializata — Clinica de Cardiologie Pediatrica.

C.1.6. Complicatiile (subiectul protocoalelor separate)

Caseta 32. Complicatiile MCC valvulare si vasculare obstructive

» Endocardita bacteriana.

* Dereglari de ritm si conductibilitate.

* Stenoza valvulara reziduala sau recurenta.

* Insuficienta valvulara.

* [CC.

* HTA paradoxala.

* Obstructie reziduala sau recurentd a tractului de ejectie VS.
* Coarctatie reziduala sau recurenta.
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D. RESURSELE UMANE SI MATERIALELE NECESARE PENTRU RESPECTAREA

PREVEDERILOR DIN PROTOCOL

D.1. Institutiile de
asistenta medicala
primara

Personal:
» medic de familie certificat;
* asistenta medicalad de familie.

Dispozitive medicale:

* tonometru cu mansete de varsta;

« fonendoscop;

« taliometru;

* cantar;

» electrocardiograf;

* laborator clinic standard pentru determinare de: hemoglobind, eritrocite,
hematocrit, VSH, glicemie, sumar al urinei.

Medicamente:

* IECA: Captoprilum, Enalaprilum.

« Diuretice: Furosemidum, Spironolactonum.

* Digoxinum.

« B—adrenoblocante: Metoprololum, Bisoprololum, Carvedilolum.

D.2. Institutiile/ sectiile
de asistenta medicala
specializata de
ambulatoriu

Personal:
 medic cardiolog certificat;
« asistente medicale.

Dispozitive medicale:

* tonometru cu mansete de varsta,

« fonendoscop;

» electrocardiograf;

« taliometru;

* cantar;

« laborator clinic standard pentru determinare de: hemoglobina, eritrocite,
hematocrit, uree si creatinind serica, glucoza, enzime hepatice — ALAT, ASAT,
protrombina si fibrinogen, electroliti, VSH, PCR, sumar al urinei.

* cabinet de diagnostic functional,

« aparat Holter ECG 24 de ore;

« ecocardiograf;

« cabinet radiologic;

Medicamente:

IECA: Captoprilum, Enalaprilum.

« Diuretice: Furosemidum, Spironolactonum.

« Digoxinum.

« B-adrenoblocante: Metoprololulum, Bisoprololum, Carvedilolum.

D.3 Institutiile de
asistenta medicala
spitaliceasca: sectii de
cardiologie ale
spitalelor republicane

Personal:

« medic-cardiolog certificat;

« medic-functionalist certificat;

» asistente medicale:

* acces la consultatiile calificate: cardiochirurg, neurolog, otolaringolog,
pulmonolog, stomatolog, reabilitolog, fizioterapeut, psiholog.

Dispozitive medicale:

* tonometru cu mansete de varsta,
« fonendoscop;

« electrocardiograf;

« taliometru;

* cantar;
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* pulsoximetru,

* laborator clinic standard pentru determinare de: hemoglobina, eritrocite,
hematocrit, VSH, uree si creatinind serica, glucoza, enzime hepatice — ALAT,
ASAT, protrombina si fibrinogen, biomarkeri ai necrozei miocardului

(creatinfosfokinaza totala si fractia MB, troponinele), protrombina si fibrinogen,

electroliti, PCR, sumar al urinei.

* laborator bacteriologic;

* cabinet de diagnostic functional;

» aparat Holter ECG 24 de ore;

* ecocardiograf (cu optiunea examenului transesofagean);
» cabinet radiologic;

« tomograf computerizat;

* rezonanta magnetica nucleara;

* laborator pentru cateterism cardiac §i angiocardiografie;
* sectie de reabilitare.

Medicamente:

* IECA: Captoprilum, Enalaprilum.

* Diuretice: Furosemidum, Spironolactonum.

* Digoxina.

« B-adrenoblocante: Metoprololum, Bisoprololum, Carvedilolum.
* Prostaglandina E1*.

* Blocantii receptorilor angiotenzinei
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E. INDICATORII DE MONITORIZARE A IMPLEMENTARII PROTOCOLULUI

Nr. Scopul Indicatorul Metoda de calculare a indicatorului
Numarator Numitor
1. [Stabilirea precoce a 1.1. Ponderea proportiei de gravide | Numarul de gravide din grupul de risc, Numarul total de gravide din grupul de

diagnosticului de MCC
obstructive

(din grupul de risc), carora li s-a efectuat
screening-ul

(ecocardiografia fetald) in scopul
depistarii antenatale a MCC la fit (in%)

carora li s-a efectuat

screening- ul (ecocardiografia fetald) in
scopul depistarii antenatale a MCC la fat,
pe parcursul ultimului an x 100

risc care se afla la evidenta medicului de
familie, pe parcursul ultimului an

1.2. Ponderea copiilor cu MCC
obstructive, diagnosticati in prima luna
de viata (in%)

Numarul de copii cu MCC obstructive,
diagnosticati in prima luna de viata, pe
parcursul ultimului an x 100

Numarul total de copii cu MCC
obstructive, care se afla sub
supravegherea medicului de familie, pe
parcursul ultimului an

2.  |Ameliorarea calitatii Ponderea pacientilor cu MCC Numarul de pacienti cu MCC obstructive, | Numarul total de pacienti cu diagno-
examinarii clinice sia |obstructive, carora li s-a efectuat carora li s-a efectuat examenele clinice si  |sticul de MCC obstructive, care se afla
celei paraclinice la paci- examenele clinice si paraclinice paraclinice obligatorii, conform sub supravegherea medicului de familie,
entii cu MCC obligatorii, conform recomandarilor din |[recomandarilor din protocolul clinic national|pe parcursul ultimului an
obstructive protocolul clinic national Malformatiile |Malformatiile congenitale de cord valvulare

congenitale de cord valvulare i si vasculare obstructive la copil, pe
vasculare obstructive la copil, pe par-  |parcursul ultimului an x 100
cursul unui an. (in%)
3. |Asigurarea calitatii Ponderea pacientilor cu MCC Numadrul de pacienti cu MCC obstructive, | Numarul total de pacienti cu MCC

tratamentului la paci-
entii cu diagnosticul de
MCC obstructive

obstructive, carora li s-a indicat
tratament conform recomandarilor din
protocolul clinic national Malformatiile
congenitale de cord valvulare si
vasculare obstructive la copil, pe par-

carora li s-a indicat tratament conform
recomandarilor din protocolul clinic national
\Malformatiile congenitale de cord valvulare
si vasculare obstructive la copil, pe
parcursul ultimului an x 100

cursul unui an (in%)

obstructive, care se afla sub
supravegherea medicului de familie, pe
parcursul ultimului an
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Nr. Scopul Indicatorul Metoda de calculare a indicatorului
Numarator Numitor

4, Ameliorarea calitatii in {Ponderea pacientilor cu MCC Numarul de pacienti cu MCC obstructive, | Numarul total de pacienti cu MCC
supravegherea pacienti- |obstructive, supravegheati conform |care sunt supravegheati conform obstructive, care sunt supravegheati de
lor cu MCC obstructive [recomandarilor din protocolul clinic recomandarilor din protocolul clinic national|catre medicul de familie, pe parcursul

national Malformatiile congenitale |Malformatiile congenitale de cord valvulare (ultimului an
de cord valvulare si vasculare si vasculare obstructive la copil, pe

obstructive la copil, pe parcursul  |parcursul ultimului an x 100

unui an (in%)

5. Aplicarea tratamentului | Ponderea pacientilor cu MCC Numarul de pacienti cu MCC obstructive, | Numarul total de pacienti cu MCC
interventional sau a celuiobstructive, carora li s-a efectuat carora li s-a efectuat tratamentul obstructive, care se afla sub
chirurgical la momentul tratamentul interventional sau cel  [interventional sau cel chirurgical la supravegherea medicului de familie, pe
oportun (pina la aparitia [chirurgical la momentul oportun  jmomentul oportun (pind la aparitia parcursul ultimului an
complicatiilor (pina la aparitia complicatiilor ire- jcomplicatiilor ireversibile), pe parcursul
ireversibile) pacientilor |versibile), pe parcursul unui an ultimului an x 100
cu MCC obstructive. (in%)

6. Sporirea calitatii trata- | Ponderea pacientilor cu MCC Numadrul de pacienti cu MCC obstructive, | Numarul total de pacienti cu MCC
mentului de reabilitare |obstructive, reabilitati in perioada  [reabilitati in perioada postoperatorie a bolii, |obstructive, care se afla sub suprave-
postoperatorie la paci- |postoperatorie a bolii, pe parcursul |pe parcursul ultimului an x 100 gherea medicului de familie, pe
entii cu MCC unui an (in%) parcursul ultimului an
obstructive

7. Micsorarea  deceselor|Ponderea copiilor care au decedat  [Numarul de copii care au decedat prin MCCNumarul total de copii cu MCC

prin MCC obstructive

prin MCC obstructive, pe parcursul
unui an (in%)

obstructive, pe parcursul ultimului an x 100

obstructive, care se afla sub supra-
vegherea medicului de familie, pe
parcursul ultimului an
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ANEXE
Anexa 1. Clasificarea ICC conform stadiilor (A, B, C, D)

Expertii Colegiului American de Cardiologie si Asociatiei Americane a Inimii (anul 2001,
2005) au propus clasificarea ICC, evidentiind patru stadii in dezvoltarea maladiei:

Stadiul A - bolnavul cu risc major de aparitie de IC, insa fara afectare structurala de cord
(febra reumatismald acutd in anamneza, hipertensiune arteriald, cardiomiopatie in anamneza
familiald).

Stadiul B - bolnavul cu afectare structurald de cord, insa fard semne de IC in anamneza -
stadiul asimptomatic de ICC (malformatie cardiacd valvulara asimptomaticd, hipertrofie sau
fibroza de ventricul stang, dilatarea ventriculului sting sau micsorarea contractilitatii s.a.).

Stadiul C - bolnavul are sau a avut in anamnesticul apropiat semne de IC legate cu o
afectare structurald de cord (dispnee si/sau oboseald determinate de disfunctia sistolicad de
ventricul stang, bolnavi asimptomatici, ce primesc tratament in legatura cu aparitia IC in trecut).

Stadiul D - bolnavii in stadiul terminal de ICC, ce necesita tratament special. Pacientii, in
pofida tratamentului medicamentos maximal, au semne majore de ICC in repaus sau schimbari
structurale de cord pronuntate (necesitd tratament permanent in stationar, fiind candidati la
transplant cardiac).

Pentru aprecierea stadiului ICC in afara de datele anamnestice si examenului obiectiv, sunt
folosite datele ecocardiografice. Aceasta clasificare nu subestimeaza clasificarea NYHA.

Anexa 2. Clasificarea OMS/NYHA a statusului functional al pacientilor cu hipertensiune
pulmonara)

Clasa I: Pacientii cu hipertensiune pulmonara la care nu existd o limitare a capacitatii de efort;
activitatea fizica obisnuitd nu determind dispnee, fatigabilitate, durere toracica sau presincopa.

Clasa II: Pacientii cu hipertensiune pulmonara la care exista o limitare usoard a capacitatii de
efort; nu exista simptomatologie de repaus iar activitatea fizica obisnuita determina dispnee,
fatigabilitate, durere toracica sau presincopa.

Clasa III: Pacientii cu hipertensiune pulmonara la care exista o limitare marcantd a capacitatii
de efort; nu exista simptomatologie de repaus iar activitatea fizica obisnuita determina dispnee,
fatigabilitate, durere toracica sau presincopa.

Clasa I'V: Pacienti cu hipertensiune pulmonara care nu sunt capabili sa efectueze activitate
fizica si care pot avea semne de insuficientd cardiaca dreapta in repaus; dispnea si/sau
fatigabilitatea pot sa fie prezente in repaus §i aceste simptoame sunt crescute de orice activitate
fizica.

Anexa 3. Clasificatia ICC dupd Ross (pentru copiii de virsta frageda) (2003)

Clasa Interpretarea

I Asimptomatic
1 Tahipnee moderata sau diaforeza, dificultati de alimentatie Dispnee la efort la
copiii mai mari

i Tahipnee marcanta sau diaforeza cu dificultati de alimentatie. Durata de
alimentatie prelungita, insuficienta cresterii cauzata de IC

v Tahipnee, tiraj, diaforeza in repaus.
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Anexa 4. Determinarea severitatii ICC la sugari dupd scara de 12 puncte
Cuantificarea severitatii [CC la sugari se va efectua dupa scala de 12 puncte ce va include
parametrii: alimentatie (volum/masa (ml), duratd/masa (min)), examen obiectiv (frecventa
respiratiei (FR), frecventa contractiilor cardiace (FCC), detresa respiratorie, perfuzie periferica,
zgomotul 111, marginea inferioard a ficatului) si un scor de la 0 la 2 pentru fiecare parametru.

Parametru 0 Scor 1 2
Alimentatie
Volum-masa (ml) > 100 100-70 <70
Durata-masa (min) <40 > 40 -
Examen obiectiv
FR (respiratii/min) <50 50-60 > 60
FC (batai/min) < 160 160-170 > 170
Detresa respiratorie Absenta Prezentd
Perfuzie periferica In norma Scazuta -
Zgomotul 111 Absent Prezent -
Marginea inferioara a ficatului (cm) <2 2-3 >3
Scor total 0-2 absenta insuficientei cardiace
3-6 insuficienta cardiaca usoara
7-9 insuficienta cardiaca medie
10-12 insuficienta cardiaca severa
Anexa 5. Formular de consultatie la medicul de familie pentru MCC obstructive
General Data Data Data Data
Examenul fizic complex
FR/FCC
TA la membrele superioare si inferioare
inaltimea/greutatea
Frecventarea scolii/gradinitei: da/nu
CF NYHA/Ross
Scorul activitatii bolii dupa scala de 12 puncte la sugari
Testul mers plat 6 minute
Saturatia O sistemica
Infectii bronhopulmonare frecvente: da/nu
Tratamentul administrat:
1.
2.
3
4,
Efectele adverse:
1.
2.
Examen de laborator (analiza generala singe, urina, uree, enzime
hepatice)
ECG
Program de reabilitare
Diverse probleme
Pacientul (a) fetita/baietel.

Anul nasterii
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Anexa 6. Informatie pentru parintii copiilor cu malformatia congenitala de cord obstructivi

MCC sunt anomalii structurale ale cordului si sunt innascute. Unele dintre cauzele
posibile ale MCC sunt factorii nocivi exogeni — contactarea de catre mama in primele 2-8
saptamani de graviditate (cand are loc formarea cordului la fit) a infectiilor virale (gripa,
rubeold), medicamente (Litiu, amfetamine, anticonvulsivante, tranchilizante).

De asemenea, expunerea la substante toxice, solventi organici, radiatie, fumat si consum
de alcool in timpul sarcinii pot conduce la dezvoltarea MCC la copil. Diabetul matern sau
maladiile difuze de colagen la mama asa ca lupusul eritematos sistemic pot conduce la
dezvoltarea MCC la copil. Prima nastere la varsta de peste 37 de ani sau la o varsta inaintata a
tatalui, de asemenea, sunt niste factori de risc pentru aceste maladii.

Dar cei mai importanti si deja cunoscuti a fi implicati in aparitia bolii sunt factorii

genetici, pand la 92-98%. Din pacate chiar dacd acesti factori sunt cunoscuti, e1 deocamdatd nu
pot fi influentati. Daca in familie exista un copil cu MCC, riscul de aparifie a bolii la alt copil
este major fata de populatia generald si constituie, aproximativ, 5%. Deseori aceste maladii se
asociaza cu sindroamele genetice, de exemplu cu sindrom Williams-Beuren.
Este important ca gravida din grupul de risc, la a 16-18 saptamana de sarcind, sa efectueze un
examen de ecocardiografie a fatului, pentru depistarea acestor anomalii structurale de cord. MCC
obstructive sunt leziuni valvulare si vasculare obstructive cu obstructia tractului de iesire din VS
si VD, farad sunt asociat.

Simptoamele principale ale bolii sunt: dispnee de efort sau in repaus, tahipnee, intoleranta
la efort, dureri precordiale,cianoza a tegumentelor, sincope, lipotimii, valori crescute a tensiunii
arteriale, cefalee, epistaxis, dureri in membrele inferioare, alimentatie dificild la copiii mici,
semne de detresa respiratorie (batai ale aripioarelor nazale, geamat, tiraj), tuse, raluri pulmonare;
deficit staturo — ponderal.

Este important ca dvs. s observati la timp aceste semne clinice ale bolii si sa va adresati
imediat medicului de familie sau cardiologului. Tratamentul in aceste MCC este doar chirurgical
sau interventional. In unele MCC obstructive, semnele sus-enumerate ale ICC pot si apara
precoce si copilul sa necesite un tratament conservativ cardiac panad la luarea deciziei pentru
termenul interventiei chirurgicale sau interventionale.

Tratamentul chirurgical efectuat la timp conduce la vindecarea completa a copilului dvs.
Deseori dupa interventia chirurgicald sau cea interventionald copilul dvs. poate sa necesite un
tratament suportiv cardiac pentru recuperarea completa.

In afard de aceste tratamente, copilul dvs. necesitd si o ingrijire deosebiti. Aceasta se
referad la limitarea efortului fizic in unele situatii, alimentatia corecta, respectarea regimului zilei.
In caz de aparitie a simptoamelor sus-numite, este necesar ca dieta copilului s fie hiposodata
(continut mic de sare), cu reducerea volumului de lichide. Este important ca in alimentatie sa
predomine produsele care furnizeaza proteine, fier (carne de vita, pui, peste, oud, lapte, iaurt,
branza, fructe si legume).

Pozitia in timpul somnului a copilului, cu simptoamele de boalda mentionate, trebuie sa fie
cu partea superioara a corpului ridicata.

De asemenea, trebuie sa ocrotiti copilul de infectii sau de alte maladii, sa efectuati la timp
sanarea focarelor cronice de infectie (carii dentare, tonsilitd cronica, invazie cu helminti,
gastroduodenita, colecistitd s.a.) pentru prevenirea dezvoltarii de complicatii.

Pentru o buna profilaxie a bolilor infectioase contagioase, toate vaccinarile sunt
obligatorii.

Este important sa dati acordul pentru interventia chirurgicald propusa (unica sansa de
vindecare completa!), sd respectati regimul medicamentos prescris, sd evitati consultatiile
neprofesionale. Orice problema aparutd pe parcursul evolutiei maladiei necesitd o consultatie
repetatd la medic.
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Anexa 7. Fisa standardizata de audit bazat pe criterii pentru MCC valvulare si
vasculare obstructive, fara sunt asociat la copil

Fisa standardizata de audit bazat pe criterii pentru mcc valvulare si vasculare obstructive,

fara sunt asociat la copil

Domeniul Promt

Definitii si note

Denumirea IMSP evaluata prin audit

Persoana responsabild de completarea fisei

Nume, prenume, telefon de contact

Nr.de inregistrare a pacientului din
,,Registrul de evidenta a bolilor
infectioase £.060/e”

Numarul FM a bolnavului stationar £.300/e

Data de nastere a pacientului

DD-LL-AAAA sau 9=necunoscuti

Mediul de resedinta

O=urban; 1=rural; 9 =nu stiu

Genul/sexul pacientului

0= masculin; 1=feminin; 9= nu este specificat

Numele medicului curant

Categoria MCC obstructive la copil

Stenoza valvulara a.pulmonare=1; Stenoza supravalvulara= 2;
Stenoza subvalvulara=3

Internarea

Data debutului simptomelor

Data (DD:MM:AAAA)sau 9= necunoscua

Data interndrii in spital

DD-LL-AAAA sau 9=necunoscut

Timpul/ora internarii la spital

Timpul (HH: MM)sau 9=necunoscut

Sectia de internare

Sectia de profil terapeutic=0; Sectia de profil chirurgical=1;
Sectia de terapie intensiva=2 ;

Transferul pacientului pe parcursul
interndrii in sectia de Tl in legatura cu
agravarea starii generale a copilului

A fost efectuat: nu=0; da=1; nu se cunoaste= 9

Diagnosticul
Evaluarea semnelor critice clinice A fost efectuata dupa internare: nu=0; da=1; nu se cunoaste=9
Anamneza A fost efectuata dupa internare: nu=0; da=1; nu se cunoaste=9

Examenul fizic, incluzind evaluarea
statutului functional

A fost efectuata dupa internare: nu=0; da=1; nu se cunoaste=9

Investigatii paraclinice

A fost efectuate: nu=0; da=1; nu se cunoaste=9

Variantele evolutive ale MCC obstructive

Usoara=1; Moderata=2; Severa=3

Aprecierea gradului de ICC

A fost evaluat: nu=0; da=1; nu stiu=9

Aprecierea factorilor de risc

Au fost estimati dupa internare: nu=0; da=1

Istoricul medical al pacientilor (pentru hcap)

Pacientii internati de urgenta in stationar

Nu=0; da=1; nu se cunoaste=9

Pacientii internati programat cu
indreptare de la m/f

Nu=0; da=1; nu se cunoaste=9

Tratamentul

Tratament chirurgical

Nu=0; da=1; nu se cunoaste=9

Tratament profilactic al endocarditei
bacteriene

Nu=0; da=1; nu se cunoaste=9

Tratament simptomatic

Nu=0; da=1; nu se cunoaste=9
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Externarea si medicatia

Data externarii sau decesului Include data transferului la alt spital, precum si data

decesului.

Data externarii (ZZ:LL:AAAA) sau 9=necunoscuta

Data decesului (ZZ:LL:AAAA) sau 9=necunoscuta

Decesul pacientului la 30 de zile de la internare

Decesul in spital Nu=0; Deces al persoanei cu MCC=1; Deces favorizat de

MCC=2; Alte cauze de deces=3; nu se stie=9
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