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» Stenoza aortica subvalvulara
- Stenoza aortica supravalvulara
» Coarctatie de aorta

» Arc aortic intrerupt



VALVULARA 71%
SUBVALVULARA 23%

SUPRAVALVULARA 6%



Stenoza aortica
subvalvulara




Stenoza aortica subvalvulara
Date generale:

+ 1% din MCC
« 10-20% din cazurile de SAo la copii
- 3:9=2:1-3:1

« Izolata

o In cadrul altor malformatii cardiace:
» DSV

» CAVC

» ST

» CoAo

» V Ao

« INTRERUPERE ARC AORTIC

« Afectarea VM: anomalii de insertie a muschilor papilari, tesut mitral
valvular accesoriu



Stenoza aortica subvalvulara
Date generale:

- rara in populatia pediatrica,
“rexceptand cazurile de DSV cu SIV malaliniat
deviat posterior in CEVS

- Majoritatea cazurilor sunt sporadice, insa exista
si cazurl familiale raportate

- Desi majoritatea cazurilor nu apar postnatal
imediat,

»exista un substrat genetic ce aparent nu este
specific SAo subvalvulare, insa include leziunile

obstructive CEVS



Stenoza aortica subvalvulara

- Tip membrana

- Tip punte fibromusculara la baza crestei
SIV

- Tip tunel

- Cardiomiopatie hipertrofica



Stenoza aortica subvalvulara
- Membrana subaortica

« -Aparitia stenozei are la baza proliferarea anormala a tesutului
endotelial ca raspuns a acestuia la unii stimuli: variatia anatomica si
geometrica a CEVS (cresterea separatiel mitro-aortica si unghiul
aorto-septal >130 grd)

- -necesita un stres parietal pentru a apare
» Frecvent apare in perioada de copil mic
- -nu apare in perioada de sugar(exceptie sd Shone)

» Tesutul fibros poate adeziona de VAo sau de foita anterioara a
valvel mitrale



Tip tunel

 Inel membranos/fibromuscular in jurul CEVS,
in unele cazuri putand fi difuz formand un tunel
subaortic

- Cauze embriologice probabile: persistenta de
tesut embrionar endocardiac septal



I
Subaortic stenosis

- VAo poate fi ingrosata, insa este de obicei tricuspa

- Ingrosarea valvei aortice si dilatarea usoara asimetrica ,poststenotic ,de aorta ascendenta
(f rara in stenozele subvalvulare)poate fi, in parte,

-datorata socurilor repetitive si
-vibratiilor de jet de mare viteza din fluxul de sange prin locul de stenoza.

Regurgitarea aortica se dezvoltd in aproape 65% de pacienti cu SSA, si este, de obicei
persistenta chiar si dupa stenoza este eliminata.

Detectarea de regurgitare aortica este esentiala in urmarirea imagistica .

Desi regurgitarea aortica este de obicei usoard, incidenta si severitatea sa creste Cu
cresterea gradientului de presiune CEVS.



Stenoza aortica subvalvulara
Fiziopatologie:

- Suprasarcini de presiune — HVS

- In majoritatea cazurilor gradul HVS este corelat
cu severitatea obstructiel



S _E—_——— — —— ————n
Pathophysiology: AS

Valve

P T intraventricular pressure to maintain CO
obstruction

Ventricular wall hypertrophy (to reduce wall stress)

Tpreload dependance on
atrial contraction

| Compliance Impaired passive filling
TLVEDP Subendocardial ischemia (| myocardial perfusion pressure)

Progressive valvular obstruction & increrasing wall stress

Angina , Syncope, T Filling pressure , ventricular dilatation, contractile
Dyspnea dysfunction, ischemia, arrythmia




- regurgitare aortica adauga un volumul suplimentar unui
VS. deja supraincarcat de presiune

- Scade presiunea aortica diastolica si diminua perfuzia
coronariana

-asociat si cu HVS care inseamna cresterea consumului
miocardic de oxigen----ischemie miocardica



Stenoza aortica subvalvulara
Clinic:

- Triada specifica:dispnee,angina,sincopa .
- Diagnosticul se face de obicei in momentul unei evaluari ecocardiografice

sau 1n timpul unei reevaludri a unei malformatii asociate (DSV; Coarctatie
de aorta)

 Pacientii cu SAo subvalvulare izolate nesemnificative:
-frecvent asimptomatici
-suflu sistolic

(la inceput se identifica ca un suflu inocent, ulterior devine tipic — suflu de
obstructie a CEVS)

 Stenoze semnificative
- -dispnee de effort
sau

» -scaderea tolerantei la effort

- -ameteli in timpul efortului
- -angina de effort



Stenoza aortica subvalvulara
Clinic:

- Suflu sistolic de ejectie auscultabil maximal in
regiunea extremitatii sternale a spatiului III
intercostal stg (focarul lui Erb) si iradiaza catre
marginile sternale superioare si furculita sternala

« Click sistolic rar (dd cu stenoza valvulara Ao)

- +/-regurgitare Ao / mitrala



Stenoza aortica subvalvulara

Paraclinic: Forme severe

HYVS (chiar si pentru formele usoare, desi
ocazional EKG poate fi normal in unele forme
severe)

unda T inversata
+/-subdenivelare ST

EKG

I i Til AVE VL A




- Radiografie pulmonara
» De obicei normala

» Dilatare de aortd ascendentd (mult mai rar intalnita decét in stenozele
aortice valvulare

Aortic arch and
descending aorta

Enlarged left
entricle




Stenoza aortica subvalvulara
Paraclinic:

Ecografie cardiaca:
-evaluarea severitatii obstructiei

-tipul de obstructie aortica subvalvulara
-evaluarea valvel aortice
-evaluarea VM

-prezenta defectelor asociate
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Stenoza aortica subvalvulara
Evolutie

- Rata de progresie a stenozei subvalvulare aortice
usoare este variabila, iar obstructia CEVS poate
ramane usoara si stabila pe o durata lunga de timp

- Evolutia depinde si de defectele asociate si progresia
acestora



Stenoza aortica subvalvulara
Evolutie

Factori ce favorizeaza progresia bolii:
-gradient presional mare (la diagnostic)

-distanta anatomic redusa intre stenoza subvalvulara
si valva aortica

-afectarea aparatului valvular mitral (foita anterioara)

-regurgitare aortica -de obicel usora, ocazional
moderat/severa

-gradient peste 50 mmHg (la diagnostic)
-varsta mare la momentul diagnosticului
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Abstract

Sub-valvular aortic stenosis (SAS) is a common form of left ventricular
outflow tract (LVOT) obstruction, which can lead to aortic valve



* 1997-2012:24 studii (Ib engleza)

- 809 pac —istorie naturala

* 1476 pac chirurgicali

- 51% din pac cu istorie naturala au necesitat ch
cdv

» Grd CEVS mare si regurgitarea aortica

» Se asociaza distanta valva-membrana---rez
contradictorii



Treatment protocol of the GemmanHeanrt Center, Sankt Augustinfor discrete subvalvar aortic
membrane.

Symptoms \

Gradient 230 mmHg —_—

Wiktor Hraska stal. MMCTS 2007 ;2007 :mm cte. 2008, 002 30 3

@ 2N European A sodalkon B Cank- FoadcEumeny MUITIMEDIA MAMUAL OF
CARDIO-THORACIC SURGERY



1.0rice pacient cu SSA care are obstructie severa necesita interventie
chirurgicala.

2. un copil sau tanir cu grd >30mmHg<50 mmHg interventie
chirurgicala

3.Pacientii pediatrici cu grd <30 mm Hg fara hipertrofie VS
semnificativa trebuie sa fie urmariti indeaproape pentru progresie, mai
ales Tn primii ani de viata.

4. pacientii neoperati adulti ,cu grd stabil <50 mm fara hipertrofie

semnificativa VS, de asemenea, trebuie si fie urmariti indeaproape,
deoarece unii dintre acesti pacienti in cele din urma vor necesita o
Interventie chirurgicala.

5. "Prevenirea' regurgitarii aortica nu este un criteriu pentru o
interventie chirurgicala la un pacient cu SSA



Stenoza aortica subvalvulara
Complicatii

PREOPERATORII POSTOPERATORII

Progresia afectarii valvulare Afectare Vao, VM <2%
Disfunctie ventriculara Tulburari de conducere <2-5%
Endocardita infectioasa DSV iatrogen <2%

Moarte subita Endocardita infectioasa



Stenoza aortica subvalvulara
Recomandari

- Profilaxia endocarditei infectioase nu este
necesara daca nu s-a intervenit chirurgical

- In functie de gradul de afectare, necesita
monitorizare:

»La 6 luni sugarii si copiii de varsta mica
»La 3-6 luni copiii de varsta mai mare
»'Totl pacientii operati
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Stenoza aortica
supravalvulara




Stenoza aortica supravalvulara
Definitie

- Malformatie congenitala a CEVS ce consta intr-o
diminuare a calibrului aortei ascendente distal
de marginea superioara a sinusurilor Valsalva



Stenoza aortica supravalvulara
Date statistice

* 0,5 % din MCC
* 1: 25000 naster1 vii
» 7-10% din obstructiile CEVS

e 3:9=4:1
« Sd Williams Caracter
» 7911.23 (g. elastina) R Forme

sporadice

Sd Williams




Stenoza aortica supravalvulara
Etiologie

- Cauza stenozelor aortice supravalvulare este
legata de expresia anormala a genei pentru
elastina pe cromozomul 7q11.23;

- Mutatia geneli elastinei este implicata si in formele
familiale de stenoze supravalvulare, insa la un
nivel mai redus;

- Transmiterea genetica este autozomal dominanta:

-heterozigotii au doar 50% din cantitatea normala
de elastina — modificari structurale ale vaselor;



Stenoza aortica supravalvulara
Etiologie

« Sindrom Williams-Beuren

-afectare atat a genei elastinei cat si a unui grup de
gene invecinate, astfel rezultand caracteristicile sd;

- Istoric familial de SAo supravalvulara



Stenoza aortica supravalvulara
Patologii asociate:

Stenoza ramuri AP
Coarctatie de aorta
Persistenta de canal arterial
Regurgitare Mitrala

Detfect septal atrial

Defect septal ventricular
Tetralogie Fallot

Sindrom Williams

N I A S U



Stenoza aortica supravalvulara
Consecinte fiziopatologice:

- Cantitatea scazuta de elastina de la nivelul
tunicii medii a arterelor determina pierderea
elasticitatil siingrosarea tunicii datorita
hipertrofiei musculaturii netede, dezorganizarii
celulare si a depunerilor de colagen

- Localizarea cea mai frecventa a stenozei este la
nivelul jonctiunii sinotubulare, cu mentiunea ca
la 25% cazuri este prezenta ingustarea intregii
aorte ascendente si in unele cazuri si a aortei
fransverse;



Supravalvular Aortic stenosis

s Type | - Thick, fibrous ring above the aortic
valve with less mobility and has the easily
identifiable 'hourglass' appearance of the aorta.




Supravalvular Aortic stenosis

**Type Il - Thin, discrete fibrous membrane
located above the aortic valve

**The membrane usually mobile and may
demonstrate doming during systole

¢ Type llI- Diffuse narrowing




stenoza aortica supravalvulara are trei morfologii.
(A) forma de clepsidra.50-75%

(B) diafragm 25%

(C)Hipoplazie Ao asc 10-15%

Diffuse
hypoplasia



| elastina

/ | elasticitatii
\

Hipertrofia musculaturii netede

Afectarea
tunicii medii

Depuneri de colagen
Dezorganizare celulara

Afectare structurala - 1

Stenoza ramuri pulmonare

Coarctatie de aorta 15

Stenoza a. renale si 30
mezenterice



Stenoza aortica supravalvulara
Consecinte fiziopatologice:

Uneori marginea stenozei de la nivelul sinusului

Valsalva poate obstrua ostiul coronar, iar ocazional
ostiul coronar poate fi complet blocat'de una dlntre

foitele VAo displazice;

Ectatic right

coronary artery ing aorta

Arterele coronare pot fi dilate \
-cauze structurale
-gradientului presional
(origine proximal de stenoza)

’(

Vd
Pt

Disproportion between leaflets and sinuses

e ]

T




Stenoza aortica supravalvulara
Hemodinamica:

- Hemodinamica Sao supravalvulare este
asemanatoare cu cea a SAo valvulare

- Afectare coronariana (origine proximal de stenoza:
presiune sistolica 1 si limitarea perfuziei in
diastola):



Stenoza aortica supravalvulara
Clinic

- Majoritatea sunt pacienti asimptomatici investigati
pentru un suflu sistolic;
- Pentru formele severe:

Dispnee la efort




Stenoza aortica supravalvulara
Clinic

» Suflu sistolic ~ SAo valvulard, mai proeminent
parastenal dr superior, cu iradiere in furculita
sternala si pe carotide

- Frecvent se poate decela un freamat sistolic la
nivelul furculitei sternale

- TA MS dr > TA MS stg (efectul Coanda)



Stenoza aortica supravalvulara
Diagnostic

EKG:

- poate fi normal

« HVS

- unda T inversata

* +/-subdenivelare ST

Rx:
» De obicel normal



Ecografie

- Evaluarea radacinii aortice,a jonctiunii
sinotubulare,Vao

- Evaluarea Doppler a obstructiei
- Anatomia arcului aortic
» Evaluare VS (dimensiuni ,fct)
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Stenoza aortica supravalvulara

Cateterism cardiac cu angiografie

-11! Risc important de stop cardiac in timpul
procedurii in cazul stenozelor severe

(alterarea fluxului coronar prin injectarea substantei
de contrast sau a manipularii cateterului in
vecinatatea ostiului coronar)



Stenoza aortica supravalvulara
Diagnostic

Cateterism cardiac cu angiografie










Stenoza aortica supravalvulara
Evolutie

In general evolutia clinici tinde si se agraveze in
cazul SAo supravalvulare necorectate, chiar si
pentru stenozele al caror gradient max in momentul
diagnosticului < 25 mmHg;



Stenoza aortica supravalvulara
Restrictii:

- Pana la momentul operator-restrictii la efortul fizic
astfel:

1. St en oz a («2enmatg)aEGK in limite
normale, asimptomatic — FARA RESTRICTII

2. St enoza nademndEg)aHVS usoara pe
EKG, asimptomatic — EFORT FIZIC
USOR/MODERAT

3. St enoza(CsommHg) saust enoza mi
si mpt o maFARAEEBORT FIZIC IN CADRU
COMPETITIONAL (doar recreational)



Stenoza aortica supravalvulara
Tratament

- Pana la momentul operator-restrictii la efortul fizic

- Copii si adolescentii cu Grad > 5o0mmHg necesita
interventie chirurgicala;

- Copii si adolescentii cu Grad 30-50 mmHg necesita
interventie chirurgicala daca prezinta angina, sincopa
sau dispnee la efort (NYHA I);

- Pacientii asimptomatici dar cu modificari de unda
ST/T trebuie luati in calcul pentru interventia
chirurgicala



Stenoza aortica supravalvulara
Tratament

- Rezectia chirurgicala a obstructiei supravalvulare:
aorto-plastie cu patch si reconstructie sinusurilor sunt
procedurile pentru stenozele ,in clepsidra” sau
obstructia prin diafragm fibros

- Plastia ostiilor coronariene, rezectia cuspei aortice
hipertrofice fuzionate la nivelul ostiilor coronariene

- Folosirea unei grefe aortice alogene sau pulmonare
autogene pentru cazurile de SAoSV cu implicarea aortei
ascendente si a arcului aortic

» Corectarea defectelor asociate



Stenoza aortica supravalvulara
Tratament

- Complicatii postoperatorii:
-insuficienta aortica (25%)



Stenoza aortica supravalvulara
Monitorizare

- Consult cardiologic, EKG, ecogratfie cardiaca
- Reevaluare la 3 si 6 luni pentru sugarii si copiii cu
SAoSV

- Reevaluare la 6 luni-1 an pentru copiii de varsta
mare

- Intensificarea suflului cardiac poate fi corelata cu
progresia stenozeli

» Modificarile undei T si a segmentului ST pot indica
afectarea coronariana
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Williams Syndrome ClI

17:20

williams-syndrome.org.uk

Clinical features and recommended baseline investigations in
Williams Syndrome

Clinical Features of Williams Syndrome

Baseline investigations
(where investigation not indicated for a specific clinical
feature, please refer to the relevant age group-specific page
for management recommendations)

Confirm diagnosis of Williams Syndrome by testing for microdeletion on
chromosome 7 using specialist molecular techniques e.g. FISH test*

« Congenital heart defects (especially supravalvular aortic
stenosis (SVAS) and peripheral pulmonary artery stenosis)

= Raised blood/urine calcium levels
« Mephrocalcinosis, bladder and renal tract abnormalities
« Endocrine abnormalities

« Failure to thrive/slow growth rate/feeding problems

« Hypertension

« Scoliosis and other musculoskeletal problems
«» Gastrointestinal problems

« Distinctive facial features

« Dental anomalies

« Distinctive behavioural characteristics including
irritability, anxiety, overfriendliness
» Hypersensitivity to noise

« Full cardiovascular assessment including scans and BP
(blood pressure) measurement in both upper limbs.

« Serum Ca and Urine Ca: Creatinine Ratio
« Renal tract ultrasound to include kidneys and bladder
« Thyroid Function Tests (TFTs)

+ Plot growth on appropriate Williams Syndrome growth
chart (see page 14)

*Fluorescence in situ hybridisation {FISH) is the most common, but not the only available test for confirming a diagnosis of
Williams Syndrome. Some laboratories may use other DNA-based diagnostic technigues.




williams-syndrome.org.uk

Recommendations for the management of

Williams Syndrome
~ in neonates & infancy (1) ~

o

Recommended Testing/Screening

« Serum Ca and Urine Ca: creatinine ratio

| Management Guidelines

« Thyroid Function Tests (TFTs)

I
J
=

« Renal tract screening to include kidneys
and bladder

« Hypertension screening

« Cardiac screening

]

Clinical Management Recommendations

If normal and under 1 year cld, repeat test at 12 months.

Management of Hypercalcaemia

- caleium intake should be equal to or less
than half of the recommeanded nutrient
intake (RMI} for the patient's age group.

= stop use of supplements containing calcium.

= Ensure that infant feeds are prepared using
‘soft’ water.

- Ensure adequate rehydration.

- Locasol formula milk (SHS Nutrition)

- Steroids (Prenisolone), orally as necessary.

= Monitor blood pressure

- take sunblock if travelling/in sunny conditions.

- 3 monthly follow up.

- If serum PTH staris to rise, relax calcium intake
but monitor blood and urine calcium levels.

= Consider referral to paediatric metabolic bone
disorder specialist.

- In rare cases, where hypercalcaemia is
refractory o hydration and low-calcium diet,
Intravenous Pamidronate may be necessary.

Ensure baseline test undertaken.
Repeat thyroid function test if patient symptomatic.
Measure TSH levels and if elevated, consider thyroid scanning.

If nephrocalcinosis refer to nephrologist for 6 monthly screening.
If structural abnormalities, management or referral as necessary.

Annual monitoring of blood pressure in both upper limbs and left leg.

If associated with renal artery stenosis (RAS), refer to nephrelogist.
Surgical treatment where necessary.
NB. If RAS is present, angioplasty is not recommended due to elastinopathy.

If essential hypertension, manage with calcium channel blockers where medical
management is required (and RAS has been ruled out).

Full cardiac assessment including scans before one year old if diagnosis made in
necnatal period.

Annual cardiac examination until 4 years old.

Follow up by cardiclogist.

Williams Syndrome ClI
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COARCTATIA DE
AORTA

Coarctation of the aorta



Coarctation of the aorta was once viewed as a simple
discrete narrowing of the aortic isthmus

that could be ‘cured’ by surgical intervention. It is now
clear that this condition may: (1) affect

the aortic arch in a highly variable manner; (2) be
associated with a host of other left sided

heart lesions; (3) represent a wider vasculopathy within
the pre-coarctation arterial tree,

leading to significant prevalence of hypertension by
adolescence, and subsequent risk of early

morbidity and death. This review outlines the evaluation
and treatment of this disease from

pre-natal to adult life. (Cardiol J 2011; 18, 5: 487-495)
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DATE STATISTICE

- Prevalenta: 5-7% din MCC
- =2:1
» 1/3 din Sd Turner prezinta CoAo

- In 64 % din cazuri se manifesta acut imediat
dupa nastere,36% se manifesta mai tarziu ca
varsta
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EMBRIOLOGIE

» arcurile aortice si ramurile sale se dezvolta in
sapt 6-8 de V.I.U.;

» Formarea arcurilor aortice se produce in
secventa cranio-caudali si consecutiva, deci nu
vor {1 prezente toate simultan;



Development of the aortic arch

Dorsal Aorta Internal

Ventral Aorta Carotid
a2 = Sl Externa
T AD , } .
17t Aortic Arch Carotid -

274 Aortic Arch R Commen Arteriosu
9 Aortic Arch Carotid

4t Aortic Arch
R. Pulmonan

h . A ‘
st Aomc Arch Artery
6th Aortic Arch &
L

Pulmonary,
Trunk Pulmonar

Aortic R. Subclavian Artery
=ac Artery
L.
Subclavian
Artery

7th

Intersegmental
Artery Descending
Aorta

The left fourth arch vessel becomes the arch of the aorta. The left 6™
becomes part of the left pulmonary artery and the ductus arteriosis.

Sadler, TW. Langman's Medical Embrydagy 8% ediSion. Phiadephia: Uppincott WillamsS Wikkons 2000: 239.243
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ETIOLOGIE

1. Teoria anomaliei tisulare ductale

Migratia de tesut muscular neted la nivelul aortei
periductale cu ingustarea ulterioara a lumenului

aortic

I concept insuficient ce nu explica celelalte
tipuri de coarctatii

» chirurgical: indepartarea completa a tesutului
ductal de la nivelul aortei ductale



“TCOARCTATIA DE AORTA

ETIOLOGIE

2. Teoria hemodinamica
Modificari hemodinamice ce reduc fluxul de sange la
nivelul arcului aortic (fetal) :

) ] . . B 10% din fluxul
*debitul la nivelul istmului aortic |2 Ene:

N: calibrul istmului aortic este 70%-80%

din calibrul neonatal al aortei ascendente

» Conform acestei teorii, defectele cardiace ce reduc
debitul ventricular favorizeaza formarea coarctatiei
la fat prin reducerea fluxului sangvin la nivelul
istmului aortic (stenoze aortice,bicuspidie
aortica,stenoza mitrala,DSV)



COARCTATIA DE AORTA
ETIOLOGIE

» De asemenea, mecanismul hemodinamic de formare a unei
coarcatii in cazul Sd Turner (35%):

Obstructie

limfatiod Canal toracic Compresie Coarctatie de

dilatat Ao asc

(fetal) aorta




Tipuri anatomice de coarctatie

Paraductal Postductal

SULe
N

Tubular hypoplasia

At isthmus Between left common Between brachiocephalic

carotid artery and duct artery and duct
- ",
A1) |
I 'f

Interruption &

At isthmus Between left common carotid Between brachiocephalic and
and left subclavian artery left common carotid artery

Source: Expert Rev of Obstet Gynecol @ 2008 Expert Reviews Ltd
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» Fetal, hemodinamica este rar afectata de prezenta
coarctatiei de Ao;

(doar 10% din output-ul ventricular trece prin istmul

aortic)



- La sugari simptomatici cu COA, in timpul vietii fetale si la nastere,
fluxul in aorta descendenta este furnizat prin fluxul ductal dreapta-
la-stanga si de o cantitate redusa de flux antegrade aortica prin
1stmul aortic . Alte asociate defecte cardiace, cum ar fi hipoplazie
aortica, anormale valva aortica, DSV si anomalii valva mitrala sunt
adesea prezente. Toate aceste defecte cardiace tind sa scada fluxul
anterograde aortic n utero

« Cuinchiderea ductalui arterial un flux redus anterograde aortic la
nivelul aortei descendente produce simptome in viata postnatala
imediata. Circulatie colaterale nu este dezvoltatla acesti sugari

» . Ocazional, sugari fara defecte asociate pot deveni simptomatici din
cauza esecului VS, deoarece apare o crestere brusca a presiunii VS
in viata postnatala timpurie.



- Sugari si copiil asimptomatici cu COA, in timpul
vietii fetale, fluxul in aorta descendenta este furnizat

atat anterograde prin istmul aortic cat si de fluxul
normal prin ductal

» Circulatie colaterale buna se dezvolta treptat intre
aortel proximala si distala Tn timpul vietii fetale.



 Prezentarea pacienfilor cu COA apare intr-0
distributie bimodala.

» Exista un grup care prezinta simptome circulatorn
precoce care necesita in timp util diagnostic si
gestionarea corecta in primele saptamani de viata.

o Alt grup este format din sugari si copii cu COA care
sunt, In esenta, asimptomatici.

- Manifestarea clinica si managementul sunt destul de
diferite In aceste doua grupuri



Sugar SIMPTOMATIC

Alimentatie dificila,
Dispnee
falimentul cresterii

semnele socului circulator acut se poate dezvolta in primele 6
saptamani de viatd,odata cu inchiderea ductului arterial

Sugarii cu COA sunt palizi prezinta diferite grade de detresa
respiratorie.

Oligurie sau anurie,

soc circulator general g1 acidemia severa sunt comune.
Cianoza diferentiala poate fi prezenta; de exemplu, doar

jumatatea inferioara a corpului este cianotic din cauza un sunt

ductaldreapta-stanga (in special dupa perfuzie PGE1)



- Pulsul periferic devine slab,imperceptibil ca
urmare a IC

- Ta diferentiala maini-picioare apaqre doar daca
fct cardiaca se amelioreaza sub trat cu inotrope

- 7g II este puternic.Poste exista ritm de galop



- Creste presiunea in VS

» Creste presiunea in AS

- Creste presiunea in venele pulmonare
- Edem pulmonar

- HTP

- Dilatare cavit drepte



Rx
-CoAo forma severa: cardiomegalie, edem pulmonar




|
COARCTATIA DE AORTA

2. Copil/adolescent cu HTA si suflu sistolic
-puls periferic discrepant:

» puls arterial diminuat/decalat distal de sediul
coarctatiel fata de cel proximal

-TAs crescuta proximal de coarctatiel, cu gradient
presional prezent intre MS/MI: un gradient mai
mare de 20 mmHg ridica suspiciunea de coarctatie
de aorta



High blood - {' Coarctation
pressure ty of the aorta

before point
of coarctation

Low blood
pressure
beyond
point of
coarctation




» Dureri toracice

- Picioare reci

» Claudicatie

- Ameteli sau sincopa

» Scaderea tolerantei la efort
- Epistaxis

 Cefalee









COARCTATIA DE AORTA

|
| ‘
I aVIk ‘1 t e

| | —_—
’} yl' ! £ ! ' l \
" * :I‘ i l p o — : a”\ /\ 2 ’,’." ; (l.‘ ;‘h‘ !
.,__\J \ \_r,f\ D g VIS ANy ] «..——\‘fi Nl \/" I ‘&.,.—-",{. { \...,—\',J. N A H‘({, \--o\_ "\,n-,,‘ /| |
l | / ! | / \f | ll [
| | i ! f \ K t
i i } i | i
’ : y
Vi @) i cs } i
fi ‘ S
! : il } :
. ' { [ \ / i | !
R ; A fr7 -1\ § o i ;
\‘/\. — ,’-'/\- - P——J ~. e "‘%—\ N N Ay M’-/\‘-‘/"-x‘"‘ Vaed || et ,"/ M 7 e N T "‘\lr_\l/ M | M=y ‘_.‘"
' , J |
1 ] | 9} ' L
)
() Vi (' “ o
‘ | 1
| |
| ) | | | | I I i
| | \ I \ bogq ¢ . it : " |
3 ° 1 ’ | t it i
# | \ 1 I\ 7/ / [ ” { |
Ny  UH 'A-.\\ | PRI ‘J '\ o et Nt e g L ,"\--'.\.\ LAl \/‘—r. ‘l f \,/‘\,« '. / P e "__.a‘\.‘.l 4 R L
v v Y | W N \ { “ { N R

e
—meeees
|
-4



R EE e
COARCTATIA DE AORTA |

Rx

-cardiomegalie

-semnul cifrei 3 (format de dilatarea prestenotica a
arcului aortic si de artera sublcavie stanga)

-semne ale circulatiel colaterale (rib notching)







Ecocardiografic:

1.Situsul cardiac,evaluare secventiala
2.Evaluare anatomie arc aortic
-origini artere cap si gat

-istm aortic

-aorta desc proximala
3.Gradient in arcul aortic transvers si CoAo
4.Flux in canalul arterial

5.VS

-morfologie

-dimensiuni

-functie

6.CIVS

-supramitral

-VM

7.CEVS

-subvalvulat

-Vao

-Supravalvular

8.SIA

-+ /- sunt

-directia fluxului

9.Evaluarea HTP

10.Alte anomalii asociate
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Cateterism cardiac si examinarea angiografica:
-de obicel nu este necesara

-permite evaluarea severitatii coarctatiei, lungimea
segmentului stenozat, prezenta CAP, evaluarea arcului
aortic, prezenta c1rculatlel colaterale prezenta defectelor
cardiace asociate

-evaluarea functiei VS, p AP

Un gradient peak-to-peak peste 20 mmHg — obstructie
semnificativa, insa nu este corelat cu severitatea stenozel
deoarece gradlentul la nivelul coarctatiei depinde si de
circulatia colaterali existentd sau de prezenta defectelor
asociate.
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Managementul medical al CoAo severe implica:

-sunt cazuri cu ICC instalata, deci administrare de
tratament diuretic si inotrop+;

-adm. de PGE iv pentru mentinerea PCA (in cele
preductale si juxtaductale;

-monitorizarea echilibrului acido-bazic

-interventie chirurgicala/procedura interventionala
pentru corectarea coarctatiel



|
COARCTATIA DE AORTA

Managementul medical al CoAo (cazurile mai putin
severe):

-corectarea HTA cu tratament b-blocant (atentie la
diferentele de TA intre MS/MI)

-tratamentul cu b-blocant preoperator poate reduce
severitatea HTA postoperatorii

==) tratamentul HTA postoperator:
- Nitroprusiat de Na
- Esmolol
- ACE




COARCTATIA DE AORTA
ANGIOPLASTIA CU BALON

-artera femurala/ombilicala (NN) sau abord venos in
cazurile in care aorta poate fi accesata din VD (TMV,

DORYV, DSV);
-dimensiunea balonului:

2x calibrul coarctat, dar nu mai mare decat calibrul
aortei descendente (la nivel diafragmatic),

sau un balon cu dimensiunea reprezentand media
dintre calibrul aortei istmice si calibrul aortei
diafragmatice;

-daca dupa dilatare nu se obtine un gradient cu 20
mmHg mai mic se recurge la un balon cu diametrul
similar aortei diafragmatice.
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Stent aortic
-scad rata de recoarctare
-diminueaza riscul de incidenta a anevrismelor

-scad valoarea gradientului rezidual la < 5 mmHg
pentru pacientii cu coarctatie larga

-sunt eficiente si in unele cazuri de hipoplazie de arc
transvers

-stenturile montate in perioada de crestere necesita
dilatare

-depind si de anatomia coarctatiei (sediul
coarctatiel, lungimea stenozei, calibrul aortei
prestenoza/poststenoza
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Managementul chirurgical al CoAo severe implica:

-riscul operator depinde de anomaliile cardiace
prezente, rata de mortalitate variind intre 2%-10%

-corectarea unui defect de coarctatie d eAo poate
imbunatati evolutia clinica in cazurile prezentei
unor defecte asociate; de exemplu, postoperator se
constata diminuarea magnitutidinii unui sunt stg-dr
al unui DSV, cu imbunatatirea consecutiva a functiei
ventricularea si disparitia semnelor de ICC;

-pentru CoAo+DSV larg sau CoAo+D-
transposition+DSV sau DORV — banding AP
consecutiv corectarii coarctatiel
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Managementul chirurgical al CoAo (cazurile mai
putin severe):

-corectia chirurgicala se poate face la varsta de 2-3
ani (pentru copiil asimptomatici fara gradient
presional mare MS/MI)

-riscul de recoarctatie este crescut daca interventia
are loc in primul an de viata (calibrul aortei
descendente la varsta de 3 ani atinge 55% din
diametrul final la un adult)
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Managementul chirurgical al CoAo (cazurile mai putin
severe):

*datorita riscului de HTA reziduala si a riscului de boala
cardiovasculara aterosclerotica, corectla nu trebuie amanata
pentru perioada adolescentei sau spre sfarsitul copiliriei;

» corectie la varsta 1-5 ani — 6% HTA reziduala
 corectie la varsta > 5 ani — 30-50% HTA reziduala

*Liberthson RR, Pennington DG, Jacobs ML, et al. Coarctation of the aorta: Review of 234 patients and clarification of management problems. Am J Cardiol

1979;43:8353€“840 «
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TRATAMENT CHIRURGICAL
-indicatii: prezenta HTA semnificative sau a ICC

Rezectie si anastomoza termino-terminala
Plastie cu patch

Plastia a. subclavie stg cu flap

Bypass intre aorta toracica-descendenta cu graft

tipul de incizie depinde daca CoAo este izolata sau
asociaza defecte intracardiace

- Timp de clampare Ao<30 min pt a proteja maduva
spinarii

-gradient rezidual < 10 mmHg postoperator sau < 20
mmHg ulterior, indiferent de abordarea chirurgicala
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A 3
" \' r
RIS
<
o
)
B

Rezectie si anastomoza Plastie cu patch Plastia a. subclavie stg
termino-terminala cu flap
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FIGURE 49.19 Large (65 A— 76 mm) aortic aneurysm in a 28-year-old patient 16 years after prosthetic patch
repair of coarctation. Three-dimensional surface rendered image obtained utilizing ECG-gated inflow magnetic
resonance angiography. (Figure courtesy of W. James Parks, M.D., The Children's Heart Center, Emory
University, Atlanta, GA.)
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Complicatii:

-injuria arterei femurale cu tromboza acesteia
-dilatare anevrismala

-hemoragie ce a necesitat transfuzii

-AVC

-parapareza
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Chirurgie vs Dialatare interventionala

-eficienta similara pentur ambele grupuri

-rate de mortalitate similare (corelate probabil si
dupa defectele intracardiace asociate)

-rata de aparitie a complicatiilor mai redua pentru
dilatarea cu balon decat pentru metoda chirurgicala
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Prognostic

-foarte bun pentru o viata normala, crestere si
dezvoltare normala, cu mici restrlctn la efortul fizic

-profilaxia endocarditei 1nfec’g10ase

Conditii hemodinamice ce pot afecta prognosticul
coarctatie reziduald sau recurenta

HTA (in repaus/la efort)

Anevrism aortic

Disectie de aorta

Hemoragie intracraniana

Sindromul de furt subvlavicular

Endocardita infectioasa

Asocierea defectelor intracardiace

ON QT AW
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Prognostic

-recoarctatia este mai frecventa in cazul sugarilor operati decat in cazul
copiilor de varsta mare (idem si pentru dilatarea cu balon)

=) 15% la 5 ani — 30% la 10 ani

(pentru corectia chirurgicala in primul an de viata)

-rezultate mai bune in cazul anastomozei termino-terminale
-riscul de HTA: 10-20%

-riscul de anevrism:

- 24% pe o perioada intre 1-19 ani, dupa aortoplastie cu patch*
- 5-10 % dupa angioplastie cu balon (1-15 ani)**

*Fawzy ME, Awad M, Hassam W, et al. Long-term outcome (up to 15 years) of balloon angioplasty of discrete native coarctation of the aorta in
adolescents and adults. J Am Coll Cardiol 2004;43:10624€“1067.

**Fawzy ME, Awad M, Hassam W, et al. Long-term outcome (up to 15 years) of balloon angioplasty of discrete native coarctation of
the aorta in adolescents and adults. J Am Coll Cardiol 2004;43:1062a€“1067.
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Concluzi

(. )

stabilizarea pacientului cu
coarctatie de aorta

(ICC, HTA)
\_ J
i, Interventional ]
corectarea stenozei Stentare
istmului aortic aortica

Chirurgical ]

NN + sugari - interventie chirurgicala (pacientii in stare critica cu
disfunctie VS pot beneficia de angioplastie cu balon)

« Copii — angioplastie cu balon

» Adolescenti si adulti — stentare aortica

» Anatomia coarctatiei si a arcului aortic are o influenta majora asupra
tipului de interventie ales
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ARC AORTIC INTRERUPT

Interrupted Aortic Arch

[ 4




» Separarea completa a aortei ascendente de
segmentul descendent prin absenta sau atrezia
unui segment al arcului aortic;

- Forma severa de coarctatie de aorta (12% - UK);

* 2/100.000 NN vii (USA)

RCC LCC Rcc LCC RCC

LS v LS
RS \/(J PDA RS \I PDA LS RS \l PDA L/
MPA PA MPA
AO AO AO
A C
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CLASIFICARE

I. Arcul aortic este intrerupt la nivelul istmului

aortic, distal de originea a. subclavie stg. - 33

%







“PARC AORTIC TNTRERUPT s

CLASIFICARE

I1. Arcul aortic este intre a. subclavie stg si ACS -

66%
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CLASIFICARE

I1. Arcul aortic este intre cele 2 artere carotide
<1%







Aortic

Involutia ambelor a. arches

dorsale distal de arcul IV
si proximal de arcul VI
care ulterior va forma

aorta desc.

\ J

Involutia unui arc IV si a a.
dorsale (dintre IV —VI) sau
involutia ambelor arcuri IV si
a arcului VI contralateral de
aorta desc (pentru var. cu a

\ subclavie dr aberanti) J

Tip C I
Involutia unui segment al sacului
trunco-aortic impreuna cu seg
proximal al arcului III, asociat cu
arcul IV, cu persistenta segmentului

Right dorsal
aorta p

arteriale, numitsi“ duct us

aortic restant dintre cele 2 arcuri
k carotidicus”

External
carotid arteries

Internal
carotid artery
Right A
vagus nerve-\\

- Dorsal aorta

\.-:’- " W/ nerve

Common
carotid artery+ Arch of
aorta
Right
subclavian artery
recurrent
Right nerve
recurrent nerve Diichis
7th— arteriosus
intersegmental
artery Pulmonary

artery

Right external
carotid artery -

Right vagus \\§
Right

subclavian artery

Brachiocephalic
arter}ll)——/ :

Left common carotid artery

- Left subclavian artery

Ligamentum arteriosum

Ascending aorta___

Pulmonary artery Descending aorta
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DEFECTE CARDIACE ASOCIATE

» PCA si DSV sunt cele mai frecvente patologii
asoclate (>90%)

» Bicuspidie aortica (60%)

« Stenoza aortica subvalvulara (20%)

 Afectarea aparatului valvular mitral (10%)

- Persistenta de trunchi arterial (10%)

+ Sd DiGeorge — 15% din cazuri
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Fiziopatologie / hemodinamica

» Tablou hemodinamic este similar MCC
obstructive ducto-dependente, tablou clinic
sever cu evolutie rapida-severa dupa inchiderea
canalului arterial catre ICC, soc hipovolemic si
exitus;



ARC AORTIC INTRERUPT

Examen fizic

» Tahipnee, alimentatie dificila, letargie;

» Grade variabile de cianoza (in functie si de
prezenta DSV);

» Puls periferic slab;

» Sulfu sistolic de ejectie gr II-II1/VI @a baza cordului)

» Detresa respiratorie;

» Valori ale TA M.S. dr > MI, exceptand cazurile
de a. subclavie dr cu origine aberanta;

» Semne de insuficienta cardiaca.
» Dismorfism facial (Sd Digeorge)



Sindromul DiGeorge

» Descris 1st de Angelo DiGeorge
- (pediatru endocrinolog) in 1968

» Sindrom genetic cauzat de deletia
- cromozomului 22 (22q11.2)

» Autozomal dominant;

» Prevalenta: 1:4000;

Autosomal dominant

Affected
father

1Y

Mfe«:ted Ul‘laffECT.Ed Unaffected Affected

Unaffected
moather

B unaffected
|| Affected
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Sindromul DiGeorge

» MCC (40 din cazuri) — TOF, arc aortic intrerupt, DSV,
trunchi arterial;

» Clanoza

» Malformatii de palat

» Deficit cognitiv, deficit de atentie

» Hipocalcemie - 50% (hipoparatiroidism)
» Probleme de alimentatie (30%)

» Hipoacuzie (de conducere si neurosenzoriala)
» Afectare renala (37%)

» Malformatii laringo-traheo-esofagiene)

» Deficit GH

» Boli ale sistemului imun

» Convulsii (datorate sau nu hipocalcemiei)
» Anomalii de schelet
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Sindromul DiGeorge - dismorfism facial

Low nasal
bridge

Small head

Epicanthal

folds
Small eye

openings

Flat midface Short nose

- ;I'hin upper
Smooth-— ip
philtrum

\

| Indardaoval nnad 1aws
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EKG

- -HVD

- -modificari ST

- -ocazional QT prelungit

* (hipocalcemie — Sd DiGeorge)
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Imagistica

- Rx pulmonara:
» Cardiomegalie;
» Desen vascular pulmonar accentuat;

» Posibil mediastin superior ingustat —
absenta timusului in Sd DiGeorge.
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Imagistica

- Ecografic:
- Evidentierea intreruperii de arc aortic;
- Prezenta a. subclavie dr aberanta/izolata;
- Defecte asociate: VSD, CAP;

- Evaluarea CEVS;

- Evaluarea VAo, hipoplazia subaortica (50-
80% din cazuri);

* +/-timus.
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Munca pe care o indeplinim

cu placere ne vindeca
de truda ei.

William Shakespeare




