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ACC - AHA Colegiului American de Cardiologie si Asociatia Americana a inimii
ALAT Alaninaminotransferaza

AMP asistenta medicala primara

AP artera pulmonara

ASAT Aspartataminotransferaza

BAV bloc atrioventricular

Beta AB beta adrenoblocante

CAP canal arterial persistent

CF clasa functionala

Co-aorta coartatie de aorta

DVPTA Drenaj venos pulmonar total aberant

DSA Defect de sept interatrial

DSV Defect de sept interventricular

EB endocardita bacteriana

ECOCG ecocardiografie

ECG electrocardiografie

FCC frecventa contractiilor cardiace

FR frecventa respiratorie

HTAP hipertensiune arteriala pulmonara

IC insuficienta cardiaca

CF clasa functionala

ICT indice cardiotoracic

IECA inhibitorii enzimei de conversie ai angiotensinei
IMSP IC Institutia Medico-Sanitara Publica Institutul de Cardiologie
IMSP Institutia Medico-Sanitara Publica Institutul de Cercetari Stiintifice in
ICSOSMSC Domeniul Ocrotirii Sanatatii Mamei si Copilului
MS Ministerul Sanatatii

MCC malformatie congenitala de cord

NYHA New York Heart Association

OMS Organizatia Mondiala a Sanatatii

PAP presiunea in artera pulmonara

PCR proteina C — reactiva

PGE1 prostoglandina 1

RM Republica Moldova

RMN rezonanta magnetica nucleara

SATI sectia anestezie si terapie intensiva

Sat O, saturatia cu oxigen

SNC sistemul nervos central

TF Tetralogia Fallot

TA tensiunea arteriala

TAC trunchi arterial comun

TVM Transpozitie de vase magistrale

VD ventricul drept

VS ventricul sting

VSH viteza de sedimentatie a hematiilor

VU

ventricul unic
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PREFATA

Acest protocol a fost elaborat de grupul de lucru al Ministerului Sanatatii al Republicii
Moldova, constituit din specialistii cardiologi pediatri in colaborare cu Departamentul de
Pediatrie USMF ,,Nicolae Testemitanu”.

Protocolul national este elaborat in conformitate cu ghidurile internationale actuale
privind malformatiile congenitale de cord cianogene 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 n
protocolul clinic national.

A. PARTEA INTRODUCTIVA

A.1. Diagnosticul: Malformatii congenitale de cord cianogene la copil

Exemple de diagnoze clinice:
1. MCC cianogena. Tetrada Fallot, crize hipoxice, perioada preoperatorie.
2. MCC cianogena. DVPTA. HTPA, grad sever. IC CF 11l (NYHA/Ross).
3. MCC. Atrezia arterei pulmonare. Stare dupa anastomoza intersistemica. IC CF Il
(NYHA/RO0sS).

A.2. Codul bolii (CIM 10)

Q21.3 Tetralogie Fallot

Comunicatia interventriculara cu stenoza sau atrezia pulmonarei, dextropozitia aortei si
hipertrofia VD.

Q20.0 Trunchi arterial comun

Q26.2 Drenaj venos pulmonar total aberant

Q22.5 Boala Ebstein

Q20.3 Transpozitia vaselor magistrale

Q22.0 Atrezia arterei pulmonare

Q20.4 Ventricul unic cu atrezia valvei tricuspide

A.3. Utilizatorii:

Oficiile medicilor de familie (medici de familie si asistentele medicale de familie);
Centrele de sanatate (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.

A.4. Scopurile protocolului:

Stabilirea precoce a diagnosticului de MCC cianogena;

Ameliorarea calitatii examinarii clinice si paraclinice a pacientilor cu MCC cianogena;
Sporirea calitatii tratamentului la pacientii cu diagnosticul de MCC cianogena.
Ameliorarea calitatii supravegherii pacientilor cu MCC cianogena.

Aplicarea tratamentul interventional sau chirurgical la momentul oportun (pana la
aparitia complicatiilor) pacientilor cu MCC cianogena.

Tmbunatatirea tratamentului de reabilitare postoperatorie la pacientii cu MCC cianogena.
Micsorarea ratei complicatiilor trombotice si al. la pacienti cu MCC cianogena.

8. Micsorarea deceselor prin MCC cianogena.

agrwdE
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A.5. Data elaborarii protocolului: anul 2013

A.6. Data reviziei urmatoare: anul 2015

A.7. Lista si informatiile de contact ale autorilor si ale persoanelor care au
participat la elaborarea protocolului:

Numele

Functia detinuta

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

sef sectie Cardiologie, IMSP ICSDOSM si C, dr. hab. med.,
conferentiar universitar, Departamentul Pediatrie, Universitatea de
Stat de Medicina si Farmacie ,,Nicolae Testemitanu”, membru al
Comisiei de specialitate ,,Cardiologie” a MS RM

Dr. Marc Rudi, doctor in
medicina, profesor
universitar

prof. consultant, Universitatea de Stat de Medicina si Farmacie
»Nicolae Testemitanu”, presedintele Societatii Stiintifico —
Practice a medicilor pediatri din RM.

Dr. Adela Stamati, doctor
n medicina, conferentiar

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

Dr. Lilia Romanciuc,
doctor in medicina

Cardiolog pediatru, asistent Departamentul Pediatrie
USMF,,Nicolae Testemitanu”.

Protocolul a fost discutat, aprobat si contrasemnat:

Denumirea institutiei

Persoana responsabila — semnatura

Departamentul Pediatrie USMF ,,Nicolae

Testemitanu”.

Seminarul stiintific de profil ,,Pediatrie”

Agentia Medicamentului

Comisia de specialitate a MS in medicina de familie

Consiliul National de Evaluare si Acreditare in

Sanatate

Compania Nationala de Asigurari in Medicina

Consiliul de experti al Ministerului Sanatatii RM
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A.8. Definitiile folosite Tn document

Malformariile congenitale de cord - sunt 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 cianogene au dereglari hemodinamice comune, cand in circuitul sistemic (arterial)
patrunde un volum de sange venos, sau are loc un sunt veno-arterial, deseori omitind circulatia
pulmonara. Particularitatile clinice sunt determinate de cianoza centrala de diferit grad,
hipoxemie si hipoxie cronica, redard in dezvoltarea fizica, 1C, predispozitie la infectii, tromboze
sial [1].

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

Copii: persoane in varsta de pana la 18 ani.

A.9. Informatia epidemiologica

Estimarile epidemiologice reale ale MCC cianogene sunt mai putin dificile decét ale altor
cardiopatii congenitale datorita faptului ca manifestarile clinice apar mult mai precoce datorita
cianozei centrale, dar si datorita tehnicilor performante de diagnostic contemporan.

Dupa datele OMS incidenta MCC este de 8 la o 1000 de copii nou-nascuti vii sau o
prevalenta de 1 %. Acestea sunt cauzele a 3-5% din decesele in prima saptamana de viata si a
circa 33% din decesele survenite in decursul perioadei neonatale (0-28 zile). Mortalitatea prin
MCC cianogene este mult mai mare. Tn SUA incidenta MCC variaza de la 9 la 12/1000 nou-
nascuti vii. Tn Romania MCC se intalnesc la 6-8 din 1000 nou-nascuti vii. Conform datelor
prezentate de Departamentul European de statistica EUROCAT, prevalenta MCC in Cehia este
de 6, 16%o, In Italia de 4,6%.. Tn Republica Moldova anual se nasc Tn jurul a 665 de copii cu
MCC. Tn Europa anual se nasc aproximativ 240000 copii cu MCC, 2/3 avand forme severe si
grav-medii de boala [2, 24, 25].

Prevalenta MCC in functie de formele anatomice:

e TF —6-7% sau o prevalenta medie de 0,21-0,26 la 1000 nou-nascuti vii;
TAC - 1,1% sau o prevalenta de 0,03-0,07 la 1000 nou-nascuti Vvii;
DVPTA - 1,5% sau o prevalenta medie de 0,06 la 1000 nou-nascuti vii;
Boala Ebstein — 0,04% sau o prevalenta medie de 0,03 la 1000 nou-nascuti vii;
Transpozitia vaselor magistrale — 6-7% sau o prevalenta medie de 0,22-0,33 la 1000 nou-
nascuti vii;
Atrezia arterei pulmonare - 1% sau o prevalenta medie de 0,04 la 1000 nou-nascuti vii;

e Atrezia valvei tricuspide cu VU - 2,5% sau o prevalenta medie de 0,13 la 1000 nou-

nascuti vii [24].

Prevalenta MCC in functie de gen, rasa/etnie

Mai multe studii de specialitate efectuate pe parcursul anilor au constatat ca unele MCC
au apartenenta de gen si etnie.

Mortalitatea in MCC
Printre cauzele mortalitatii infantile MCC le revine 26-29% dintre cazuri (NVSS Final Data for
2004), 34% dintre cazurile de deces au loc in primul an de viati. Tn anul 2004 in SUA au
decedat 195000 persoane, analogic cu numarul total al deceselor in cazul leucemiilor, cancerului
de prostata si bolii Alzheimer. Numarul de adulti cu MCC creste anual cu 5% si in anul 2005
constituia 1 min., cifra care denota ca pentru prima data, la acea perioada de timp, numarul de
persoane Vvii adulte cu MCC a depasit numarul copiilor cu MCC [5, 9]
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C.1. ALGORITMII DE CONDUITA

C.1.1. Algoritmul de diagnosticul al MCC (consecutivitatea procedurilor de
diagnostic)

Suspectie la MCC

| Investigatii de prima necesitate

1. Clinice: 2. ECG 3. Radiografia cutiei toracice
v'auscultatia cordului; v’ axa electrica a cordului; v" vascularizatia pulmonara;
v’ caracteristica pulsului v" hipertrofie/dilatari ale v dimensiunile cordului

periferic la membre; cavitatilor. (ICT);
v’ determinarea TA la maini v' alte modificari.
si picioare.
Concluzie prezumptiva
| Date pentru MCC nu sunt MCC prezenta

Diagnostic topic preventiv

| Investigatii specifice
1. Ecocardio%rafia: 2. Si 02 3. Catet%rizm cardiac; | 4. Depis%area
v’ concordanta AV, VA, sistemica; v’ angiografia; comorbiditatilor:
v dimensiunile cavitatilor; v" Hb; v’ determinareagrde |v' pulmonare;
v’ presiunea in cavitatile drepte; |v Hft; HTAP; v/ anemia;
v' gradientele presionale; v' Eritrocite. v SNC;
v" volumul recurgitatiei; v’ alte infectii;
v' alte MCC concomitente. v’ altele.

| Diagnostic definitiv |

| Conduita terapeutici |
Necesita tratament chirurgical | Necesita tratament Necesita observatie n

medicamentos dinamica

Notda: Algoritm alcatuit de autorul [47].

Legenda: ICT- indicele cardio-toracal; AV — atrioventricular; VA — ventriculo-arterial; SNC —
sistem nervos central, Hb — hemoglobina, Ht - hematocritul
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C.1.2. Algoritmul de diagnostic al MCC cianogene

[ Sugar/Copil ]

Y

[ Radiografie CP/ EcoCG ]

1] 1] L
Cord in ,,sabot” Y Cord normal sau Hilii dilatati
D ” | ! Cardiomegalie i I Di Bilant Normal
esenu Hipervolemie cardiomegalie iminuarea
pulmonar pulmonara Desenul pulmonar vascularizatiei
neschimbat neschimbat periferice
N
Y Y Y \ A
/ DVPTA fira
Maladia Fallot obstructie Ventricul unic HTAP primitiva
Atrezie de V_T_r\‘;;\'ﬂc‘i' B’g\cl + stenozi
ulmonari cu . ; a
P DSVa Trunchi arterial pulmonara S. Eisenmenger
K comun
N
Testul B
microbulelor [~
J
v \ L
- - )
Anomalia de retur a Fistula arterio-
venelor sistemice venoasa Neconcludent
pulmonara

y

Angio-CT toracic sau
cateterism cardiac

Nota: Algoritm din Elsevier Masson SAS 2011.
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C.2. DESCRIEREA METODELOR, TEHNICILOR SI PROCEDURILOR
C.2.1. Clasificarea MCC

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

e Comunicarea anormala intre circulatia sistemica si pulmonara (MCC cu sunt stanga-dreapta): defect de sept
atrial (DSA), defect de sept ventricular (DSV), canal atrio-ventricular (CAV), persitenta canalului arterial
(PCA), fereastra aorto-pulmonara (Ao-P);

e Anomalii ale tractului de iesire din VS: stenoza Ao valvulara, stenoza Ao supravalvulara, Sindrom
Williams, coarctatia de Ao, sindrom de cord stang hipoplastic;

e Anomalii ale tractului de iesire din VVD: stenoza pulmonara valvulara izolata, stenoza ramurilor AP, atrezia
AP, tetrada Fallot;

e Anomalii ale valvelor atrioventriculare: MC ale valvei mitrale - stenoza mitrala congenitala, MC ale valvei
tricuspide - atrezia valvei tricuspide, anomalia Ebstein;

e Originea anormala a marilor vase si arterelor coronare: transpozitia completa si corectata a vaselor mari,
trunchiul arterial comun, originea anormala a arterelor coronare;

e Anomalia de intoarcere a circulatiei venoase pulmonare: anomalia partiala si totala de intoarcere venoasa
pulmonara;

e Malpozitia cordului si situsului visceral.

Caseta 2. Clasificarea dupa Park. M.K., a. 2002.

I. Palide:
a. Leziuni valvulare si vasculare obstructive fira sunt asociat:
1. Obstructia tractului de iesire din VS:
- stenoza subaortica;
- stenoza aortica valvulara;
- stenoza aortica supravalvulara.
2. Co Ao;
3. Tntreruperea arcului aortic;
4. Stenoza pulmonara cu sept ventricular intact.

b. Sunt stanga-dreapta:
1. DSV;
2. DSA;
3. CAvV,
4. PCA;
5. DS Ao-P

Il. Cianotice:

a. Sunt dreapta-stanga:
1. Atrezia arterei pulmonare;
2. Cale dubla de iesire din VD;
3. Anomalia Ebstein;
4. Tetralogia Fallot.

b. Vicii complexe:
1. Transpozitia vaselor magistrale;
2. Drenaj venos aberant total,
3. MCC cu hemodinamica univentriculara.

11
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C.2.2. Factorii de risc

Caseta 3. Factorii de risc ai MCC
e Materni:
v" Anamneza heredocolaterala agravata prin MCC sau patologie sindromala, aritmii;
v Contactul femeii gravide cu factorii teratogeni — medicamente, toxice sau infectii (virale — rujeola, gripa)
n primele 2-8 saptamani de sarcina [30, 37];
Diabetul matern sau maladii difuze de colagen la mama (LES) [46];
Tratamentul femeii gravide cu remedii medicamentoase (inhibitori ai prostoglandinelor, anticonvulsivante,
litiu, amfetamine, sulfasalazina, vitamina A);
Prima nastere la varsta de peste 37 ani [38];
o Fetali:
Tablou nestandard al cordului fetal la echocardiografie;
Anomalii extracardiace la fat (omfalocel, patologie genito-urinara, hidrocefalie, hernie diafragmala);
Hipotrofie sau aritmie fetala;
Hidrops fetal;
Cariotip anormal al fatului.

AN

<\

ANENENENEN

C.2.3. Factorii etiologici
Caseta 4. Factori implicari in etiologia MCC

e Factorii genetici — pana la 92-98% [16, 34, 35, 36];

e Factorii teratogeni majori — pana la 2-8% (maladiile materne: rubeola congenitala, gripa, diabetul
pregestional, boli febrile, epilepsia; folosirea medicamentelor —litiu, amfetamine, anticonvulsivante sau
tranchilizante, indometacina, ibuprofen, talidomina, sulfasalazina, trimethoprim, vitamina A; marihuana,
solventii organici) [7, 29].

Nota. Dezvoltarea citogeneticii umane a aratat ca majoritatea MCC au la baza diferite defecte genetice,
secundare unor anomalii cromozomiale numerice si structurale [44].

La baza conceptului genetic de aparitie si transmitere a MCC se afla teoria multifactoriala care presupune
interventii Tntre factorii genetici si cei de mediu. Odata cu dezvoltarea industriei si tehnicii in mediul ambiant a
aparut o mare cantitate de agenti mutageni, care provoaca modificari ereditare — mutatii [19, 27, 39, 42, 43].
Simptomatologia MCC poate fi izolata sau asociata, constituind tabloul clinic al unor sindroame clinice. Pe
parcursul ultimilor decenii au fost descrise peste 120 sindroame genetice cu transmitere mendeliana (demonstrata
in 3% din MCC) din a caror tablou clinic fac parte MCC. Tn prezent se cunosc peste 200 de maladii genetice in
simptomatologia carora se regasesc MCC. Ex: (DOWN (asociere crescuta cu CAV — pana la 40%), NOONAN,
TURNER, WILLIAMS, MARFAN, HOLT ORAM s.a.) - pana la 30% dupa unele statistici [22].

Riscul de recurenta in fratrie este de 5% si constituie un risc majorat fata de populatia generala, fiind mai mare
pentru leziunile comune.

Toti acesti copii cu sindroame genetice sus-mentionate necesita depistare precoce a semnelor clinice de MCC si
diagnostic clinico-paraclinic oportun.

Testarea genetica prevede urmatoarele: prevenirea nasterii unui copil cu MCC; acordarea unor servicii
chirurgicale de corectie in perioada antenatala sau in primele zile dupa nastere; determinarea riscului recurentei
bolii.

Alti factori teratogeni suspectati in aparitia. MCC mai pot fi: diabetul gestional, fumatul si consumul de alcool,
radiatia, hipoxia, cocaina, obezitatea la mama, stresul cronic, poluantii industriali, factorii paterni (varsta
Tnaintata, marihuana) [12, 29, 33, 45].

12
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C.2.4. Profilaxia MCC si diagnosticul prenatal (screening-ul gravidelor din grupa 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. Diagnostic prenatal al MCC

Gravidele din grupa de risc (anamneza heredocolaterala agravata, varsta peste 37 de ani, virozele si alte
maladii, factorii nocivi din timpul sarcinii, folosirea unor medicamente si al.) necesita examen ECHO-
cardiografic al fatului la 18-20 saptamani de sarcina Tn scopul depistarii oportune al MCC [26].

Teste biologice specifice (alfafetoproteina, beta hormonul corioidal, triplu test, analiza ADN-lui fetal din
serul matern) [8].

Ecografia obstetricala (translucenta nucala, evaluarea ecografica a osului nazal).

C.2.5. Conduita pacientului cu MCC

Caseta 6. Etapele obligatorii Tn conduita pacientului cu MCC, cianogend

Stabilirea diagnosticului precoce de MCC cianogena;

Investigatiile obligatorii pentru confirmarea diagnosticului de MCC, clasei functionale (CF
NYHA/Ross), sia problemelor hemodinamice (starea circuitului mic), (anexa 1);

Deciderea tacticii terapeutice: conservative versus interventionale sau chirurgicale (anexa 2);
Stabilirea indicatiilor pentru interventia chirurgicala (anexa 2);

Supravegherea pacientului cu MCC 1n perioada preoperatorie si postoperator;

Determinarea posibilelor complicatii si prevenirea lor;
Profilaxia trombozelor, EB, altor infectii;
Estimarea prognosticului si aprecierea calitatii vietii.

C.2.5.1. Anamneza

Caseta 7. Recomandari in colectarea anamnesticului

Evidentierea factorilor de risc (anamneza eredocolaterala agravata prin MCC sau patologie sindromala,
aritmii, evolutia sarcinii la mama, contactul femeii gravide cu factorii teratogeni sau infectii (virale) in
primele 2-8 saptamani de sarcina, diabetul matern sau maladii difuze de colagen la mama, tratamentul
femeii gravide cu remedii medicamentoase, prima nastere la varsta de peste 38 ani, tablou nestandard al
cordului fetal la echocardiografie, anomalii extracardiace la fat, hidrops, hipotrofie sau aritmie fetala,
cariotip anormal al fatului);

Determinarea posibelelor sindroame genetice sau a altor anomalii congenitale vizibile;

Debutul semnelor de boala (cianoza, dificultati de alimentatie, tulburari de crestere, transpiratii excesive
la efort, oboseala, scaderea tolerantei la efort fizic, respiratie dificila, dispnee, tahipnee, ortopnee, crize
hipoxice, sincope de efort, dureri toracice, hemoptizie, frecvente infectii);

Simptomele clinice MCC cianogene (prezenta anomaliilor congenitale extracardiace si a stigmelor de
disembriogeneza, semnele unor sindroame genetice, deficit ponderal si statural, cianoza, deformatia
cutiel toracice, transpiratie abundenta, palpitatii, dispnee, intoleranta la efort, oboseala, alimentatie
dificila la copii mici, hepatomegalie, cresterea ponderala paradoxala, suflu cardiac vicios (apreciat dupa
scala de 6 puncte, Levine), zgomote cardiace modificate);

Tratamentul primit anterior (O2 terapie, digoxina, beta AB, alte medicamente) si eficacitatea lui.
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cianoza;
tahipnee;
intoleranta la efort;

suflu sistolic vicios:

AN N N N N N NEN

hepatomegalie.

Caseta 8. Regulile examenului fizic in MCC cianogene.

e Determinarea starii generale a pacientului;
e Aprecierea semnelor clinice generale de MCC cianogena;
dispnee de efort sau in repaos;

alimentatie dificila la copiii mici;
deficit pondero-statural;

zgomot Il la a. pulmonara;

e Determinarea CF a insuficientei cardiace dupa NYHA/Ross (anexa 1);
e Determinarea scorului severitatii IC la sugari dupa scala de 12 puncte (alimentatie (volum/masa (ml),
durata/masa (min)), examen obiectiv (FR, FCC, detresa respiratorie, perfuzie periferica, zgomot 3,
marginea inferioara a ficatului)) (anexa 3);
e Determinarea stadiilor maladiei ABCD propusa de ACC-AHA, anul 2005 (anexa 4).
e Determinarea CF a HTAP dupa OMS, anul 2003 (anexa 5);
e Determinarea calitatii vietii cu ajutorul chestionarelor personale validate Tn dependenta de varsta — Peds
QL TM, modulul cardiac, versia 3,0.

Nota.

Tabloul clinic este variabil — de la bolnav cu usoara cianoza, pana la semnele clinice sus-
mentionate in MCC complexe.

C 2.5.3 Investigarii paraclinice
Tabelul 1. Investigariile paraclinice Tn malformatiile congenitale de cord

Nivelul acordarii asistenteli

L - Semnele sugestive pentru MCC cianogena meo_llcale
Investigatii paraclinice < Nivelul .
’ cu/fara IC Statio
AMP | consulta ’
: nar
tiv
Hemoleucograma Policitemie ©) ©) O]
Hematotocritul, hematii * crescut - ®) ®)
Leucocite, VSH Nivel crescut in infectii, inflamatii O O O
Urograma Densitate urinara crescutd, Na® urinar < 10 | O @) o
mmol/l, proteinurie, hematorie microscopica
lonograma (Na, Ca, K, Cl, | Hiponatriemie, hipo/hiperpotasemie, R O @)
Mg) hipocalcemie (CMF)
Ureea si creatinina serica Nivel crescut in IC severa cu IR @) @) ©)
Glucoza Hipoglicemie - efect al IC ®) ®) ®)
Enzimele hepatice (ALAT, | * R R @)
ASAT)
Parametri acidobazici (pH, | Acidoza metabolica, acidoza respiratorie, | - - R
HCO3) si gazele sanguine | alcaloza respiratorie
pO2, Pco2
PCR Nivel crescut in IC R ©) ©)
Biomarkerii necrozei | Nivel crescut in IC - R @]
miocardului  (CK, fractia

14




Protocol clinic nasional ,,Malformayiile congenitale de cord cianogene la copil, Chisingu 2012

MB, troponinele)
Indicele protrombinei, | Nivel crescut in MCC cianogene - @] @)
fibrinogenul
EKG in 12 derivatii Hipertrofii, dilatari ale cavitatilor, aritmii O O O
Ecocardiografie Doppler/ | Defectele structurale, functia ventriculara, | R O O
transesofagiana datele hemodinamice (CMF)
Monitorizarea Holter EKG | Aritmii - - @)
24 ore
Radiografia toracica Silueta cardiaca (anormala), forme particulare, | - @) @)
vascularizatie pulmonara diminuata/marita,
semne de HTAP in unele forme
Cateterizm cardiac (risc in | * - - R
boala Ebstein)
Angiocardiografie (risc in | * - - R
boala Ebstein)
Tomografie computerizata | * - - R
RMN N - - R
Saturatia O2 sistemica Nivel scazut R ©) ©)
Testul de efort Toleranta scazuta - O O

Nota: O - obligatoriu; R — recomandabil.

C.2.5.4 Diagnosticul diferengial

Caseta 9. Diagnosticul diferengiat al MCC cianogene

Tn dependenta de tabloul clinic este necesar de efectuat diagnosticul diferentiat cu urmatoarele maladii.

Maladii bronhopulmonare insotite sau nu cu semne de HTP si IR;
Sufluri sistolice caracteristice altor cardiopatii congenitale si dobandite;
HTP de alta origine;

Acidoza metabolica;

Starile de soc.

Nota:
1. Diferentierea cu maladiile bronhopulmonare — examinarea radiologica a cutiei
toracice;
2. Diferentierea cu alte cardiopatii — efectuarea ECG, ecocardiografiei, la necesitate
ecocardiografia transesofageana, cateterizmul cardiac, rezonanta magnetica nuclears;

C.2.5.5. Criteriile de spitalizare

Caseta 10. Criteriile de spitalizare a paciengilor cu MCC cianogene

Adresare primara cu semne clinice de MCC cianogene;

Adresare repetata cu semne clinice de IC, HTAP sau alte complicatii (infectii repetate, stagnare staturo —
ponderala, oboseala marcata, sincope, tromboze, hemoptizii, si al.);

Aparitia semnelor complicatiilor MCC cianogena pe parcursul supravegherii de catre medicul de familie
(dereglari de ritm si conducere, disfunctie ventriculara, tromboze, EB, hipertensiune pulmonara);
Reevaluarea pacientului in scopul determinarii indicatiilor interventiei chirurgicale oportune de comun cu
cardiochirurgul sau continuarea supravegherii si a tratamentului conservativ;

Co-morbiditatile importante (deficit ponderal marcat, anemie, tulburari de ritm si de conducere, afectiuni
hepatice, renale);

Ineficienta tratamentului conservativ.
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Caseta 11. Criteriile de spitalizare in SATI a paciengilor cu MCC cianogena

Starea de criza hipoxica;

Tulburari de ritm si conducere maligne;

Abscesul cerebral;

Accidente cerebrale;

Necesitatea ventilatiei asistate;

Complicatii severe (endocardita bacteriana, insuficienta renala si hepatica, anemi gradul 111, hemoragii,
embolii, tromboze arteriale/venoase, infectii severe);

Decompensarea acuta cardiaca prin hipoxie, ischemie

C.2.5.6. Tratamentul

Unicul tratament efectiv este tratamentul chirurgical. Tn acelasi timp, pacientii cu MCC cianogena
necesita suport medicamentos pre- si postoparator dupa un protocol aparte.

Caseta 12. Principiile tratamentului MCC cianogenda

Regim crutator cu evitarea eforturilor fizice in caz de prezenta semnelor de IC;
Dieta hiposodata si restrictii de lichide in prezenta semnelor de IC, aport crescut de K;
Tratamentul nonfarmacologic:

v' sfaturi si masuri generale;

v’ antrenamente fizice.
Tratamentul medicamentos (in prezenta semnelor de IC):

v IECA;

v Digoxing;

v" Diuretice;

v Beta AB;

v Antiagregante.
Tratament interventional,
Tratament chirurgical.

Caseta 13. Sfaturi si masuri generale

A explica pacientului si parintilor ce inseamna MCC si prin ce simptome se manifesta;
Primele semne clinice ale MCC cianogena;

Semnele clinice ale crizei hipoxice;

Ce trebuie de facut la aparitia simptomelor de criza hipoxica;

Evolutia curbei ponderale;

Explicarea tratamentului conservativ;

Explicarea necesitatii tratamentului interventional sau chirurgical;

Managementul pre- si postoperator;

Profilaxia EB, trombozelor;

Reabilitarea.

Caseta 14. Tratamentul crizei hipoxice

e Pozitionarea pacientului squating”: genunchi ghemuiti la piept;
Oxigen 100%;

Morfina 0,05-0,1mg/kg i.v.;

Bicarbonat de sodium 1-2 mEg/kg i.v. perfuzie;

Albumina 5% - 10 ml/kg i.v. perfuzie;

Beta adrenoblocante i.v.:
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e Propranolol 0,01 mg/kg i.v

e Esmolol 0,5 mg/kg
Anestezie generala si pregatire pentru corectie paliativa sau totala (rar, dupa caz, la ineficenta gesturilor
precedente).

Caseta 15. Tratamentul medicamentos cu IECA al MCC cianogena (in prezenfa semnelor de IC)
Sunt indicate in MCC cianogena.
e Captopril per os:
v nou-nascut: 0,1-0,5 mg/kg doza, repetat la 6-24 ore interval, max 4 mg/kg/zi;
v’ sugar: 0,5-0,6 mg/kg/doza, repetat la 6-12 h interval; max 6 mg/kg/zi;
v copil: 0,1 -0,3 mg/kg/doza, repetat la 6-8 interval; max 6 mg/kg/zi;
v' adolescent: 6,25-12,5 mg/doza, repetat la 8-12 h interval; max. 50-75 mg/doza.
e Enalapril (in IC refractara):
v per os: 0,1-0,5 mg/kg/zi in 1-2 prize;
v i.v.: 0,005-0,01 mg/kg/doza repetat la 8-24 h.

Caseta 16. Tratamentul medicamentos cu inhibitori ai aldosteronei (in prezensa semnelor de IC)
Se indica in caz de retentie hidrosalina, edeme refractare (DVPTA, TAC, VU, anomalia Ebstein).

e Spironolactona per os: - 1-4 mg/kg/zi in 1-4 prize

Notda: nu se asociaza cu saruri de K+ (risc de hiperkalemie).

Caseta 17. Tratamentul medicamentos cu diuretice de ansa (in prezenga semnelor de IC, in DVPTA, TAC,
VU, n rest cu prudenta)
Se indica in caz de forme severe de IC cronica si ICC acuta.
e Furosemid per os: 1-3 (max 6) mg/kg/zi in 1- 4 prize;
v' se administreaza zilnic ;
v" fiolele se pot administra per os;
v" n caz de doze >2 mg/kg/zi se asociaza spironolactona.
e Furosemid i.v.: 1 mg/kg/doza, daca se obtine efectul dorit (debit urinar >3 ml/kg/h);
v" dozele se repeta la 8-12 h interval;
v" in lipsa efectului doza se dubleaza la 1 h interval pana la maxim de 4 mg/kg/doza.
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Caseta 18. Tratamentul medicamentos cu digitalice (in prezenga semnelor de IC)
Se indica in MCC cianogena, in caz de IC asociata cu tahiaritmii supraventriculare (fibrilatie atriala), lipsa de
raspuns la diuretice, IECA, prezenta zgomotului 3. Nu se recomanda in TF, atrezia AP.

e Administrare per 0s:

v Digitalizare:
\arsta [Dozi(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
5>10 ani 0,10- 0,015

v Intretinere: 1/3-1/4 din doza de digitalizare per os.
e Administrare i.v.:

v' Digitalizare — 75 % din doza per 0s.

v Intretinere 1/3-1/4 din doza digitalizare per os.

Nota.
1. Doza de digitalizare se administreaza de obicei in 3 prize la 8-12 h interval: initial 1/2 din
doza, ulterior 2 prize a ¥4 din doza de digitalizare.
2. Doza de intretinere se administreaza in 2 prize la sugari si copii <10 ani si in priza unica
la copiii >I0ani.
Terapia de intretinere se ncepe la 12 h de la ultima doza de digitalizare.
4. Pentru administrare i.v. digoxinul poate fi diluat in sol. glucoza 5% sau clorura de sodiu
0,9%; volumul lichidului de dilutie trebuie sa fie de minimum 4 ori mai mare decéat
volumul solutiei de digoxin; se administreaza i.v. lent in minimum 5 minute.

w

Caseta 19. Modificari ECG secundare terapiei cu Digoxin
e Doze terapeutice:
v’ subdenivelarea segmentului ST;
v’ prelungirea intervalului PR;
v’ aplatizarea sau negativarea undelor T;
v’ scurtarea intervalului QT.
e Doze toxice:
extrasistole;
aritmii atriale cu BAV gradul II;
prelungire QRS;
tahicardie ventriculara;
fibrilatie ventriculara.

ANENENENEN

Caseta 20. Reactrii adverse ale terapiei cu Digoxin

e Digestive: inapetenta, greata, varsaturi, dureri abdominale, diaree.

e Cardiace: aritmii.

o Neurologice: cefalee, neliniste, insomnie, modificari comportamentale, tulburari de vedere.
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Caseta 21. Terapia intoxicatiei cu Digoxin.
Oprirea terapiei digitalice.
Montarea unei linii i.v..
Decontaminare digestiva (daca administrarea s-a facut per 0s).
Oxigenoterapie.
Corectarea tulburarilor electrolitice (hipo- si hiperkalemia).
Terapia aritmiilor:
v" bradiaritmii: atropina SC:0,03 mg/kg
V' tahiaritmii: - fenitoin i.v.: 15 mg/kg sau lidocaina in bolus 1V: 1 mg/kg/doza, ulterior 0,03-0,05
mg/kg/min.
Administrare de fragmente ,Fab" digoxin specifice (,,anticorpi” antidigitalici).

Caseta 22. Tratamentul cu medicamente inotrop-pozitive nedigitalice (in prezenga semnelor de IC) .
e Stimulanyi cardiaci - in caz de decompensare cardiaca acuta a ICC, soc cardiogen:

v Dopamina: doza 4-6 mcg/kg/min, marind-o treptat pina la 10 mcg/kg/min;

v Dobutamina: doza 2,5-10 mcg/kg/min n perfuzie endovenoasa.

Caseta 23. Tratamentul cu beta AB

Reduc deteriorarea miocardica organica,

Scad frecventa cardiaca si contractibilitatea (reduc consumul de O),

Reglarea receptorilor beta,

Efect antiaritmic,

Efect antiischemic,

Efect antioxidant.

Preparatele farmaceutice recomandate sunt: metoprololul succinat: 1-2 mg/kg zi, bisoprololul: 0,04 — 0,1
mg/kg zi, carvedilolul (cu efect vasodilatator): 0,4-0,8 mg/kg zi.

Caseta 24. Tratamentul HTAP secundara MCC (TAC, DVPTA) cu vasodilatatoare pulmonare
e  Oxidul nitric;
e Inhibitori ai fosfodiesterazei 5 (Sildenafil):
v Sugar: doza 0,5 - 1 mg/kg;
v" Copil peste un an: doza 2 mg/kg per os; administrat fiecare 6 ore ;
e Prostanoizi (epoprostenol, iloprost)*;
e Antagonisti ai endotelinei 1 (bosentan)*.

Nota. Preparatele, deocamdata, nu sunt inregistrate in RM.

Caseta 25. Tratamentul preoperator la pacientul critic cu MCC cianogene de prevenirea inchiderii
ductului arterial
e Perfuzie continua cu PGE 1:
e Doza initiala la nou-nascut 0,02ug/kg/min;
e Doza max 0,1pg/kg/min.
Nota:
e Raspunsul adecvat la PGE 1 pentru desciderea ductului va fi manifest prin: cresterea debitului urinar,
rezolvarea acidozei metabolice
e Complicatiile posibile: vasodilatare/edem cutanat, hipotensiune arteriala, aritmii, iritabilitate,
somnolenta,convulsii, apnee, hipoglicemie, diaree, enterocolita necrotizanta, hiperbilirubinemie, hemoragii,
trombocitopenie, sindromul CID, insuficienta renala
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Caseta 26. Principiile tratamentului interventional si chirurgical in MCC cianogene
Indicatiile sunt dependente de tipul si varianta evolutiva a MCC cianogena.
Interventii paliative:
e In caz de forma ducto-dependenta si rau tolerata (cianoza severa si criza hipoxica) :
Anastamoza sistemico-pulmonara
Corectie neonatala (inchiderea DSV si largirea tractului VD-AP)
Mai rar stenting CAP sau valvuloplastie percutana
Realizarea unei "atrezii tricuspide ” (anomalia Ebstein)
Septostomie atriala cu balon
Sunt Blalock-Taussig
e Procedeul Mustard
Interventii definitive :
e Anastamoza cavo-pulmonara bidirectionala
e “Arterial switch” Jatene
e Protezarea VTr
Tnchiderea DSV

C 2.5.7 Supravegherea

Caseta 27. Supravegherea pacientilor cu MCC cianogenda

e Pe parcursul spitalizarii sistematic se va monitoriza indicii cardiopulmonari, examen fizic complex, FR,
FCC, TA, temperatura corpului, sat O,, greutatea corporala, diureza, CF NYHA/Ross; Tn caz de prezenta a
HTAP - CF NYHA/OMS.

e Periodic la intervale de 1-3-6 luni (in dependenta de substratul morfoclinic al MCC):

hemograma completa;

analiza urinei;

nivelul de electroliti;

urea, creatinina,;

glucoza;

enzimele hepatice (ALAT, ASAT);

biomarkerii necrozei miocardului;

PCR;

indicele protrombinei, fibrinogenul

scorul activitatii bolii dupa scala de 12 puncte la sugari;

testul mers plat 6 minute la copiii cooperanti;

EKG;

Ecocardiografia;

Pulsoxymetria.

e Periodic odata la 6-12 luni:
v' ECHO Doppler;
v' radiografia toracelui cu aprecierea indexului cardiotoracic;
v/ cateterizm cardiac (la necesitate).

NN N N N N N N NN NE NN

Caseta 28. Periodicitate de supraveghere a pacientilor cu MCC cianogend de catre medicul de familie.
Perioada preoperatorie:
e Pana la deciderea tratamentului interventional sau chirurgical — o data la 1-3-6 luni in dependenta de
severitatea si tipul MCC,;
Perioada postoperatorie:
e Inprimul an - fiecare 3 luni;
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e Tnanul 2 - de doui ori pe an;

e Ulterior , peste 2 ani, o data pe an;
Cooperarea cu algi specialisti:

e Cardiochirurg;

e Psihoneurolog;

o Balneofizioterapeut.

Caseta 29. Periodicitate de supraveghere a pacientilor cu MCC cianogend de catre cardiolog pediatru

Perioada preoperatorie:

e Inprimul an, pana la deciderea tratamentului interventional sau chirurgical — o data la 3-6 luni, Tn
dependenta de severitatea MCC;

e Inanul2-1-2orinan,

Perioada postoperatorie:

Tn primul an - fiecare 3 luni, in dependenta de severitatea MCC;

Tn anul 2 — de dous ori pe an;

Ulterior, peste 2 ani, o data pe an;

Tn caz de interventii paleative, pacientul poate fi supravegheat mai frecvent (la necesitate).

Nota:

Tn caz de aparitie a simptomelor maladiei, agravarea IC, aparitia complicatiilor, tratament
conservativ neefectiv, medicul de familie va indrepta pacientul in sectia specializata — clinica de
cardiologie pediatrica.

C 2.6. Complicatiile (subiectul protocoalelor separate)

Caseta 30. Complicariile MCC cianogena

Complicatii preoperatorii
e Starile de criza hipoxica
Accidente cerebrale
Endocardita infectioasa
Hemoragii sau embolii
Abscesul cerebral
Tromboze arteriale/venoase: pulmonare, mezenterice, renale, s.a.

e |C congestiva

e Tulburari de ritm si de conducere

e Sindromul Eisenmenger
Complicatii postoperatorii

e Disfunctia VD

e Tulburari de ritm si de conducererari
e Sangerare

¢ IR (boala Ebstein)

e Insuficienta tricuspidiana reziduala
e Ischemie miocardica
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D. RESURSELE UMANE SI MATERIALE NECESARE PENTRU
RESPECTAREA PREVEDERILOR PROTOCOLULUI

D.1. Institugiile de
asistenta medicala
primara

Personal:
e medic de familie certificat;
e asistenta medicala de familie.

Aparataj, utilaj:

tonometru;

fonendoscop;

taliometru;

cantar;

electrocardiograf;

laborator clinic standard pentru determinare de: hemoglobina, eritrocite,
hematocrit, uree si creatinina serica, glucoza, enzime hepatice - ALAT, ASAT,
protrombina si fibrinogenul, electrolitii, VSH, proteina-c reactiva si realizarea
de sumar al urinei.

Medicamente:

e |ECA
e Digoxina
e Diuretice.

D.2.
Instituriile/secriile de
asistenta medicala
specializata de
ambulator

Personal (de verificat):
e medic cardiolog certificat;
e asistente medicale.

Aparataj, utilaj:

e tonometru;

fonendoscop;

electrocardiograf;

taliometru;

cantar;

electrocardiograf;

aparat holter EKG 24 ore;

ecocardiograf;

cabinet de diagnostic functional;

cabinet radiologic;

laborator clinic standard pentru determinare de: hemoglobina, eritrocite,
hematocrit, uree si creatinina serica, glucoza, enzime hepatice - ALAT, ASAT,
protrombina si fibrinogenul, electrolitii, VSH, proteina-c reactiva si realizarea
de sumar al urinei.

Medicamente:

e |ECA.

e Diuretice.

e Digoxina.

e Beta adrenoblocante.
e PGE 1.
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D.3 Instituriile de
asistenta medicala
spitaliceasca: sectii
de cardiologie ale
spitalelor
republicane

Personal:

e medic-cardiolog certificat;

e medic-functionalist certificat;

e asistente medicale:

e acces la consultatiile calificate: cardiochirurg, neurolog, otolaringolog,

pulmonolog, stomatolog, reabilitolog, fizioterapeut, psiholog.

Aparataj, utilaj:

tonometru;

fonendoscop;

electrocardiograf;

taliometru;

cantar;

electrocardiograf;

aparat Holter EKG 24 ore;

ecocardiograf;

ecocardiograf transesofagian;

cabinet de diagnostic functional;

cabinet radiologic;

tomograf computerizat;

rezonanta magnetica nucleara,

laborator pentru cateterizm cardiac si angiocardiografie;

laborator clinic standard pentru determinare de: hemoglobina, eritrocite,
hematocrit, uree si creatinina serica, glucoza, enzime hepatice - ALAT, ASAT,
biomarkerii necrozei miocardului — creatinin fosfokinaza totala si fractia MB,
troponinele, protrombina si fibrinogenul, electrolitii, VSH, proteina-c reactiva si
realizarea de sumar al urinei.

laborator bacteriologic;

sectie de reabilitare.

Medicamente:

PGE1l

IECA.

Diuretice.

Digoxina.

Beta adrenoblocante.
Inhibitori ai fosfodiesterazei 5.
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E. INDICATORII DE MONITORIZARE A IMPLEMENTARII

PROTOCOLULUI
Nr. . Metoda de calculare a indicatorului
Scopul Indicatorul — -
Numarator Numitor
Stabilirea 1.1. Sporirea proportiei Numarul gravidelor din Numarul total de gravide

precoce a | de gravide (din grupa de | grupa de risc, carora li s-a din grupa de risc care se
diagnosticului | risc), carora li s-a efectuat screening-ul afla la evidenta
de MCC | efectuat screening-ul (ecocardiografia fetala) in medicului de familie pe
cianogena (ecocardiografia fetala) scopul depistarii antenatale | parcursul ultimului an
in scopul depistarii a MCC la fat pe parcursul
antenatale a MCC la fat. | ultimului an x 100
1.2. Proportia copiilor cu | Numarul copiilor cu MCC Numarul total de copii cu
MCC cianogena, cianogena, diagnosticati in | MCC cianogena, care se
diagnosticati in prima prima luna de viata pe afla la supravegherea
luna de viata. parcursul ultimului an x 100 | medicului de familie pe
parcursul ultimului an
Ameliorarea Proportia pacientilor cu Numarul de pacienti cu Numarul total de pacienti
calitatii MCC cianogena, carora | MCC cianogena, carora li s- | cu diagnosticul de MCC
examinarii li s-a efectuat examenele | a efectuat examenele clinice | cianogena, care se afla la
clinice si clinice si paraclinice si paraclinice obligatoriu, supravegherea medicului
paraclinice a obligatoriu, conform conform recomandarilor din | de familie pe parcursul

pacientilor cu
MCC

recomandarilor din
protocolul clinic national

protocolul clinic national
,MCC cianogena”, pe

ultimului an

cianogena »MCC cianogena”, pe parcursul ultimului an x 100

parcursul unui an.
Sporirea Proportia pacientilor cu Numarul de pacienti cu Numarul total de pacienti
calitatii MCC cianogena, carora | MCC cianogena, carora li s- | cu MCC cianogena, care
tratamentului li s-a indicat tratament a indicat tratament conform | se afla la supravegherea
la pacientii cu | conform recomandarilor | recomandarilor din medicului de familie, pe

diagnosticul de
MCC

din protocolul clinic
national MCC cianogena,

protocolul clinic national
MCC cianogena pe

parcursul ultimului an

cianogena pe parcursul unui an parcursul ultimului an x 100

Ameliorarea Proportia pacientilor cu Numarul pacientilor cu Numarul total de pacienti
calitatii MCC cianogena, care MCC cianogena , care sunt | cu MCC cianogena, care
supravegherii | sunt fost supravegheat supravegheati conform sunt supravegheati de

pacientilor cu
MCC

conform recomandarilor
din protocolul clinic

recomandarilor din
protocolul clinic national

catre medicul de familie,
pe parcursul ultimului an

cianogena national MCC cianogena, | MCC cianogena.
pe parcursul unui an. pe parcursul
ultimului an x 100
Aplicarea Proportia pacientilor cu Numarul de pacienti cu Numarul total de pacienti

tratamentului
interventional
sau chirurgical
la momentul
oportun (pana
la aparitia
complicatiilor
ireversibile)
pacientilor cu

MCC cianogena, carora
li s-a efectuat tratamentul
interventional sau
chirurgical la momentul
oportun (pana la aparitia
complicatiilor
ireversibile), pe parcursul
unui an

MCC cianogena, carora li s-
a efectuat tratamentul
interventional sau
chirurgical la momentul
oportun (pana la aparitia
complicatiilor ireversibile)
pe parcursul ultimului an x
100

cu MCC cianogena care
se afla la supravegherea
medicului de familie, pe
parcursul ultimului an

24




Protocol clinic nasional ,,Malformayiile congenitale de cord cianogene la copil, Chisingu 2012

Nr.

Scopul

Indicatorul

Metoda de calculare a indicatorului

Numarator

Numitor

MCC
cianogena.

Tmbunatatirea
tratamentului
de reabilitare
postoperatorie

Proportia pacientilor cu
MCC cianogena,
reabilitati Tn perioada
postoperatorie a bolii, pe

Numarul de pacienti cu

MCC cianogena, reabilitati
n perioada postoperatorie a
bolii, pe parcursul ultimului

Numarul total de pacienti
cu MCC cianogena, care
se afla la supravegherea
medicului de familie, pe

la pacientii cu | parcursul unui an an x 100 parcursul ultimului an
MCC

cianogena

Micsorarea Proportia pacientilor cu Numarul pacientilor cu Numarul total de pacienti
ratei MCC cianogena, care au | MCC cianogena, care au cu MCC cianogena, care
complicatiilor | dezvoltat complicatii pe | dezvoltat complicatii pe se afla la supravegherea
in MCC parcursul unui an. parcursul ultimului an x 100 | medicului de familie, pe
cianogena. parcursul ultimului an
Micsorarea Proportia copiilor care au | Numarul copiilor care au Numarul total de copii cu

deceselor prin
MCC
cianogena

decedat prin MCC
cianogena, pe parcursul
unui an.

decedat prin MCC
cianogena, pe parcursul
ultimului an.

MCC cianogena, care se
afla la supravegherea
medicului de familie, pe
parcursul ultimului an

25




Protocol clinic nasional ,,Malformayiile congenitale de cord cianogene la copil, Chisingu 2012

ANEXE
Anexa 1. Clasificagia ICC dupa NYHA (New York Heart Association), anul

1964:

» Clasa | funcrionala: fara limitare. Activitatea fizica obisnuita nu produce oboseala,
dispnee sau palpitatii.

» Clasa Il: usoara limitare a activitatii fizice. Pacientul este asimptomatic in repaus, dar
activitatea fizica obisnuita determina oboseala, palpitatii, dispnee.

» Clasa III: marcata limitare a activitatii fizice. Desi bolnavii sunt asimptomatici in repaus,
activitatea fizica mai usoara decét cea obisnuita duce la aparitia dispneei, oboselei sau
palpitatiilor.

» Clasa 1V: incapacitatea de a face orice fel de activitate fizici fara discomfort.
Simptoamele de IC sunt prezente in repaus. Discomfortul apare la orice activitate fizica.

Clasificatia ICC dupa Ross (pentru copiii de varsta frageda), anul 1994:

Clasa| Interpretarea

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

Tahipnee marcata sau diaforeza cu dificultati de alimentatie. Durata de alimentatie prelungita,
11 [|insuficienta cresterii cauzata de IC.

IV [Tahipnee, tiraj, diaforeza in repaos.

Anexa 2. Determinarea activitarii bolii la sugari dupa scara de 12 puncte

Cuantificarea severitatii ICC la sugari se va efectua dupa scala de 12 puncte ce va include
parametrii: alimentatie (volum/masa (ml), durati/masa (min)), examen obiectiv: (frecventa
respiratiei (FR), frecventa contractiilor cardiace (FCC), detresa respiratorie, perfuzie periferica,
zgomot 3, marginea inferioara a ficatului) si un scor de la 0 la 2 pentru fiecare parametru.

Parametru Scor
0 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 Prezenta -
Perfuzie periferica Normala Scazuta -
Zgomot 3 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
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Anexa 3. 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 1C, insa fara afectare structurala de cord
(febra reumatismala acuta Tn anamneza, hipertensiune arteriala, cardiomiopatie in anamneza
familiala).

Stadiul B — bolnavul cu afectare structurala de cord, insa fara semne de IC in anamneza —
stadiul asimptomatic de ICC (malformatie cardiaca valvulara asimptomatica, hipertrofie sau
fibroza de ventricul stang, dilatarea ventriculului stang sau micsorarea contractilitatii s.a.)

Stadiul C - bolnavul are sau a avut in anamnesticul apropiat semne de IC legate cu o
afectare structurala de cord (dispnee si/sau oboseala determinate de disfunctia sistolica de
ventricul stang, bolnavi asimptomatici, ce primesc tratament in legatura cu aparitia 1C in trecut).

Stadiul D - bolnavii in stadiul terminal de ICC, ce necesita tratament special. Pacientii, Tn
pofida tratamentului medicamentos maximal, au semne majore de ICC in repaus sau schimbari
structurale de cord pronuntate (necesita 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 4. Clasificarea OMS/ NYHA a statusului functional al pacientilor cu
hipertensiune pulmonara).

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

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

Clasa I11: Pacienti cu hipertensiune pulmonara la care exista o limitare marcata a capacitatii de efort; nu
exista simptomatologie de repaus iar activitatea fizica obisnuita determina dispnee, fatigabilitate, durere
toracica sau presincopa.

Clasa IV: Pacienti cu hipertensiune pulmonara care nu sunt capabili sa efectueze activitate fizica si care
pot avea semne de insuficienta cardiaca dreapta n repaus; dispnee si/sau fatigabilitatea pot sa fie
prezente n repaus si aceste simptome sunt crescute de orice activitate fizica.

Anexa 5. Formular de consultarie la medicul de familie pentru MCC cianogena

General Data Data Data Data

Examen fizic complex

FR/FCCITA

Iniltimea/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 O2 sistemica

Infectii bronhopulmonare frecvente da/nu
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Tratamentul administrat:

1.

2.

3

4

Efectele adverse:

1.

2

Examen de laborator

(analiza generala sange, urina, uree,
enzimele hepatice, indicele protrombinei,
fibrinogen)

EKG

Programul de reabilitare

Diverse probleme

Pacient fetita/baietel;
Anul nasterii
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Anexa 6. Informarie pentru paringii copiilor cu malformarie congenitala de cord cianogena

MCC sunt anomalii structurale ale cordului si ele sunt Thnascute.

Unele dintre cauzele posibile ale MCC sunt factorii nocivi exogeni — contactul mamei in
primele 2-8 saptaméni de graviditate (cand are loc formarea cordului la fat) cu infectii virale (gripa,
rubeola), medicamente (litiu, amfetamine, anticonvulsivante, tranchilizante). La fel contactul cu
substante toxice, solventii organici, radiatia, fumatul si consumul de alcool din timpul sarcinii pot
conduce la MCC la copil.

Diabetul matern sau maladiile difuze de colagen la mama asa ca lupusul eritematos de
sistem pot conduce la MCC la copil. Prima nastere la varsta de peste 37 de ani sau varsta thaintata a
tatalui,la fel sunt niste factori de risc pentru aceste maladii. Dar cei mai importanti si deja cunoscuti
a fi implicati n aparitia bolii sunt factorii genetici, pana la 92-98%. Din pacate chiar daca acesti
factori sunt cunoscuti, ei deocamdata nu pot fi influentati.

Daca in familie exista un copil cu MCC, riscul de aparitie al bolii la alt copil este majorat
fata de populatia generala si constituie, de aproximativ, 5%. Deseori aceste maladii se asociaza cu
sindroame genetice.

Este important ca femeia gravida din grupa de risc la a 20-a saptamana de sarcina sa
efectueze un examen de ecocardiografie a fatului, pentru depistarea acestor anomalii structurale de
cord.

MCC cianogene au dereglari hemodinamice comune, cand in circuitul sistemic (arterial)
patrunde un volum de sange venos, sau are loc un sunt veno-arterial, deseori omitind circulatia
pulmonara. Particularitatile clinice sunt determinate de cianoza centrala de diferit grad, hipoxemie
si hipoxie cronica, redard in dezvoltarea fizica, I1C, predispozitie la infectii, tromboze si al.

Simptomele bolii pot aparea chiar de la nastere si se manifesta prin cianoza a tegumentelor,
buzelor, mucoaselor, extremitatilor, oboseala, respiratie dificila, respiratie frecventa, intoleranta la
efort, alimentatie dificila la copiii mici, tulburari de crestere. Pe acest fundal copilul este predispus
la frecvente si repetate infectii, poate aparea insuficienta cardiaca.

Tratamentul in aceste boli este doar chirurgical sau interventional.

Tn unele MCC cianogene semnele sus-enumerate ale IC pot sa apara precoce si copilul si
necesite un tratament conservativ cardiac pana la deciderea termenilor interventiei chirurgicale sau
interventionale.

Tratamentul chirurgical efectuat la timp poate conduce la vindecarea completa a copilului
dvs. Deseori dupa interventia chirurgicala sau interventionala copilul dvs. poate sia necesite un
tratament suportiv cardiac pentru recuperarea completa.

Tn afara de aceste tratamente, copilul dvs. necesita si o ingrijire deosebiti. Aceasta se refera
la limitarea efortului fizic Tn unele situatii, alimentatie corecta, respectarea regimului zilei. Tn caz de
aparitie a simptomelor sus-numite e nevoie ca dieta copilului sa fie hiposodata (continut mic de
sare),cu reducerea volumului de lichide.

Este important ca in alimentatie sa predomine produsele care furnizeaza proteine, fier
(carnea de vita, pui, peste, ouale, lapte, iaurt, branza, fructe si legume).

Pozitia In timpul somnului a copilului cu simptomele de boala mentionate trebuie sa fie cu
partea superioara a corpului ridicata.

De asemenea, trebuie sa ocrotiti copilul de diferite infectii sau alte maladii concomitente, sa
efectuati la timp sanarea focarelor cronice de infectie (cariei dentare, tonsilitei cronice, invaziei cu
helminti, gastroduodenite, colecistite s.a.) pentru prevenirea complicatiilor.

Este important sa dati acordul la interventia chirurgicala propusa (unica sansa de vindecare
completal), sa respectati regimul medicamentos prescris, sa evitati consulturile neprofesionale.

Orice problema aparuta pe parcursul evolutiei maladiei necesita consult repetat la medic.
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