Protocolul clinic standardizat pentru medicii de familie
§ SANATATII MALFORMATIILE CONGENITALE DE CORD VALVULARE

R S| VASCULARE OBSTRUCTIVE, FARA SUNT ASOCIAT LA COPIL

MC? obsfmtjctive sunt leziuni valvulare si vasculare obstructive cu obstructia tractului de iesire din VS si VD, fara
unt asociat.

Codul bolii (CIM-10): Q22.1 Stenoza arterei pulmonare: valvulara, supravalvulara, subvalvulara (infundibulara).

Q23.0 Stenoza aortica: valvulara, supravalvulara, subvalvulara (infundibulara).

Q25.1 Coarctatia de aorta: juxtaductala.

Q25.4 Arcul aortic nterupt:  tipul A: intreruperea se afla distal de artera subclaviculara stinga, la nivelul istmului.
tipul B: intreruperea se afid intre artera carotidiand comuna stinga si artera subclaviculara stinga.
tipul C: intreruperea se afla intre artera nenumita si artera carotidiand comuna stingé.

| Clasificarea dupa Park M.K., 2002 |
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Leziuni valvulare si vasculare obstructive, fara sunt asociat Sunt stinga-dreapta
Obstructia tractului de iesire din VS: stenoza subaortica; stenoza ) DSV
aortica valvularg; stenoza aortica supravalvulara. ) DSA
CoA. . CAV
Intreruperea arcului aortic. . CAP

Stenoza pulmonara cu sept ventricular intact. DS Ao-P

Il. Cianotice

Sunt dreapta-stinga Vicii complexe

Atrezia arterei pulmonare cu sunt. __ Transpozitia vaselor magistrale.

Calea dubla de iesire din VD. ' Drenajul venos aberant total.

Tetralogia Fallot. " MCC cu hemodinamica univentriculara.
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| Factorii de risc |

Materni
Anamneza heredocolaterala agravata prin MCC sau patologie sindromala, aritmii.
Contactul femeii gravide cu factorii teratogeni majori in primele 2-8 saptamini de sarcina.
Prima nagtere la virsta de peste 35 de ani.

>

- _— Etiologici
Factorii genetici — pina la 92-98%.
Factorii teratogeni majori — pina la 2-8% (maladile mateme: rujeola congenitala, gripa, diabetul pregestional, bolile febrile, epilepsia; folosirea
medicamentelor — Litiu, amfetamine, anticonvulsivante sau tranchilizante, Indometacing, Ibuprofen, Talidomida, Sulfasalazina, Trimetoprim, Vitamina
A, Marijuana, solventii organici).
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| Profilaxia |
Prevenirea dezvoltarii MCC este practic imposibila, deoarece factorii genetici, fiind cei mai implicati, chiar daca sunt cunoscuti nu pot fi, deocamda
influentati.

Consilierea gravidelor privind evitarea contactului cu factorii teratogeni majori in primele 2-8 saptamini de sarcina.

| - |
| Screening-ul |

Gravidele din grupul de risc_(anamneza heredocolaterald agravata, virsta peste 35 de ani, viroze si alte maladii, factori nocivi in timpul sarcinii,
folosirea unor medicamente efc.) necesita:

ecografie obstetricala (translucenta nucala, evaluarea ecografica a osului nazal);

examen ecocardiografic al fatului la 18-21 de saptamini de sarcing, in scopul depistarii oportune a MCC;

referirea la specialist pentru teste biologice specifice (alfafetoproteina).

In caz de tablou nestandard al cordului fetal la ecocardiografie, anomalii extracardiace la fat (omfalocel, patologie genitourinara, hidrocefalie, hemie
diafragmaticd), hipotrofie sau aritmie fetald, hidrops fetal, cariotip anormal al fatului:

ecocardiografia la nou nascut.
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AR | Manifestarile clinice | .
_ Transpiratie abundenta. ) Dureri precordiale. Sincope. _ Epistaxis. " Alimentatie dificila la copiii mici.

Edeme. Tuse. Lipotimii. _ Intoleranta la efort. '

Palpitati. Dispnee. ) Cefalee. " Oboseala.
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~ geamiit, tiraj), tahipnee, ortopnee la copiii mari.

| Examenul clinic |
Inspectie: deficit ponderal si statural, cianoza sau paliditate, deformatie a cutiei toracice, semne de detresa respiratorie (batai ale aripioarelor nazale,

Auscultatie: raluri puimonare, suflu sistolic de ejectie la baza cordului si posterior, interscapular sting, click-ul protosistolic, zgomotul Il dedublat, valori
crescute ale TA.
Palpatie: edeme, jugulare turgescente, hepatomegalie.
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| Examenul paraclinic | — =
N caz de necesi 5

Analiza generala a singelui. ECG in 12 derivatii. " lonograma (Na, Ca, K, CI, Mg), ALAT,
Analiza generala a urinei. ) Pulsoximetria. ASAT, PCR (cantitativ).
Analiza biochimica a singelui (ureea,creatinina serica, glucoza). Referire la specialist:

Ecocardiografie Doppler.
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| Diagnosticul diferential |

Maladii bronhopulmonare insotite sau fara semne de IR.

Sufluri cardiace caracteristice altor cardiopatii decit celor congenitale.

Miocardite, cardiomiopatii.

Hipertensiune pulmonara de alta geneza decit cea secundara MCC (idiopatica, familiala, infectie HIV, maladie difuza de colagen,

boala pulmonara veno - ocluziva, hemangiomatoza capilara pulmonara, sarcoidoza, histiocitoza X, limfangiomatoza, hipertensiune portala s.a.).
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( | Tratamentul |
Tratamentul chirurgical sau interventional este unicul tratament efectiv in MCC valvulare si vasculare obstructive.

Principiile tratamentului

) Tratament nemedicamentos: sfaturi si masuri generale, antrenamente fizice.
’ Tratament interventional.
) Tratament chirurgical.
) Tratament medicamentos (in prezenta semnelor de ICC): IECA, antagonisti ai aldosteronului, diuretice de ansa, Digoxina, 3—adrenoblocante.

Sfaturi si masuri generale

) Regim crutdtor cu evitarea efortului fizic in caz de prezenta © Dieta hiposodata si restrictii de lichide in prezenta semnelor de ICC,
a semnelor de ICC. aport crescut de K.
) Informarea pacientului si parintilor referitor la:
semnele clinice si manifestarile MCC; principiile tratamentului conservativ; profilaxia EB;
semnele clinice ale ICC; necesitatea tratamentului interventional sau chirurgical; principiile reabilitarii.
L evolutia curbei ponderale; managementul postoperator; )
| Tratamentul medicamentos |
IECA DIURETICE
MCC valvulare si vasculare obstructive, in prezenta semnelor de | ' Spironolactona, per os: 1 - 3 mg/kg/zi, in 1 - 3 prize.
ICC) ") Furosemid, per os: 1 - 3 mg/kg/doza, in 1 - 3 prize (la necesitate):
) Captopril per os: se administreaza zilnic;
nou-nascut: 0,1 - 0,5 mg/kg/zi, repartizate in 2 - 4 prize; ] doza maximala — 6 mg/kg/doza.
sugar: 0,5 - 0,6 mg/kg/zi, in 2 - 4 prize; ) Furosemid, iv.: 0,5 - 2 mg/kg/doza, in 2 - 3 prize, daca se obtine
copii > 1 an: 0,5 — 1mg/kg/zi, doza maximala — 6 mg/kg/zi. efectul dorit (debit urinar > 3 ml/kg/ora).

DIGITALICE B-BLOCANTE

» Digoxina, administrare per os, digitalizare: ~ Metoprololul, copii >2 ani, per os: 1 - 5 mgkg/z, in 2 prize.
5 B:soprololul 0,625 mg/zn cu marire treptata pina la 2,5 mg/zi.
Vit Doza (mg/kg) " Carvedilolul — doza initiald 0,03 - 0,08 mg/kg/doza, in 2 prize, per os;

0-1 lund 0,025-0,035 doza de mentinere cu cresterea treptatd odata la 2 - 3 saptamini,
1-24 luni 0,035-0,060 pina la doza max. 25 mg, in 2 prize pe z, per os.
2-5 ani 0,03-0,04
5-10 ani 0,02-0,03
>10 ani 0,01-0,015
Intretinere: 1/3-1/4-1/5 din doza de digitalizare per os,
L in dependenta de tabloul clinic si evolutie. )
% | Referirea la specialist | N
) Adresarea primara cu semne clinice de MCC. ) Aparitia complicatilor MCC valvulare si vasculare obstructive pe
' Necesitatea confirmarii diagnosticului. ~ parcursul supravegherii.
Necesitatea ajustarii fratamentului/determinarii " Prezenta comorbiditatilor.
indicatjilor interventiei chirurgicale. _ Ineficienta tratamentului administrat.
. J

| Criteriile de spitalizare |
) Adresarea primara cu semne clinice de MCC valvulare si vasculare obstructive in caz ca pacientul necesita tratament in stationar si investigatii
suplimentare.
’ Adresarea repetata cu semne clinice de ICC sau alte complicatii (sincope, cianoza a tegumentelor, valori crescute ale TA, alimentatie dificila la copiii
~ mici, semne de detresa respiratorie, deficit staturo—ponderal, bloc atrioventricular complet s.a.).
Aparitia complicatilor MCC valvulare si vasculare obstructive pe parcursul supravegherii (stenoza valvulara reziduala sau recurenta, insuficienta
~ valvulard, dereglari de ritm si conducere, EB, hemoragie, paraplegie, HTA paradoxald).

~ Evaluarea pacientului Tn scopul determinarii indicatiilor mterventlel chlrurgicale oportune in colaborare cu cardiochirurgul sau continuarea
supravegherii si a tratamentului conservativ.
' Prezenta comorbiditatilor (infectii bronhopulmonare repetate, deficit staturo-ponderal marcant, anemie, tulburari de ritm si de conducere, afectiuni
hepatice, renale).
) Ineficienta tratamentului conservativ.
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i Supravegherea | N
REGIMUL DE SUPRAVEGHERE VOLUMUL CERCETARILOR
Perioada preoperatorie: ~ Laintervale de 3-6 luni (in functie de substratul morfoclinic al MCC):
; N . . O anal s il

) Pina la selectarea tratamentului interventional sau a celui O 22;:;2 ggﬂggg g szm%ei;m
chirurgical — o data la 3-6 luni, in functie de severitatea MCC. (> analiza biochimica a singelui (nivelul de electroliti, ureea, creatinina, glucoza,
Perioada postoperatorie: i enzimele hepatice (ALAT, ASAT), PCR);

3 In primul an — o data la fiecare 3 luni. o Eoocérdiograﬁa;
) In al 2-lea an — o data la fiecare 6 luni. _ pulsoximetria;
) Ulterior, o data pe an. ) testul mers plat 6 minute.

La intervale de 6-12 luni:
) ecocardiografia cu examenul Doppler;
) radiografia toracelui cu aprecierea ICT.
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Abrevierile folosite in document:

ALAT — alaninaminotransferaza DS Ao - defect de sept aortopulmonar IECA - inhibitori ai enzimei de conversie ai angiotensinei
ASAT - aspartataminotransferaza DSA - defect septal atrial IR — insuficienta respiratorie
MCC - malformatii cardiace congenitale DSV - defect septal ventricular HTA - hipertensiune arteriala
CAP — canal arterial persistent EB - endocardita bacteriana PCR - proteina C reactiva
CAV - canal atrioventricular comun ECG - electrocardiografe TA — hipertensiune arteriala
CoA - coarctatie de aorta ICC - insufcienta cardiaca congestiva VD - ventricul drept
ICT — indice cardiotoracic VS - ventricul sting
Aprobat prin ordinul Ministerului Sanatatii nr. 1298 din 21.12.2012 cu privire la ap i clinic izat pentru medicii de familie
fiile ; defeord §i ol tirifstnt aSociatdd COP'I Elaborat in baza Protocolului Clinic National i de cord

Implementat de Ministerul Sanatétii in cadrul Proiectului ,,Servicii de Sanatate si Asistenta Sociald” si vasculare obstructive, fara sunt asociat la copil” (PCN 146)
cu suportul Bancii Mondiale si Centrului Strategii si Politici de Sanatate Elaborat: octombrie 2012
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