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torfogenezi

D
I rima s[ptimanl din viaga intrauterinl a fiin1ei

umane. zigotogeneza, unneaz| imediat fecundlrii,
segmenttrrii gi forrnlrii discului embrionar monola-
minar. Embriogeneza d:ureazd. pane la sfe$itul pri-
melor doul luni qi este caracteizatl. prin formarea
embrionului gi a primordiilor de organe, dinte care
gi cordul. In perioada fetaltr (3-9 luni i.u.) prin mor-
fogenezi gi histogeneztr primordiile de organe evo-
lueaztr spre aparate qi sisteme, aproape deslvirgite
funclional la nou-n5scut.

A doua slpttrmarrtr de viald i.u. se terminX prin
implantalie (sau nidalie) gi formarea discului embri-
onar bilaminar. SlptlmAna a treia a dezvoltltrii (gas-
trula$a) are loc inhe a 14a-a l9-a zi i.u. si se ca-
racterizeazd print-o creqtere rapidd, la sfhrgitul ctrreia
discul embrionar devine trilaminar (prin aparigia
mezodermului).

ln a 18-a zi de via![ apar gan;ul qi apoi tubul
neural, care va da naqtere sistemului nervos gi apoi
m{duvei spindrii. Mezodermul din vecinXtatea tubu-
Iui neural lncepe s[ se segmenteze din a Z}-a zi
in sens tuansversal din direcgie craniocaudal[, dnnd
tra$tere somit€lor, care se lnmu(esc rapid, ln ritn de
etrca 3ln, astfel ctr intre a 2O-a a qi sfdrgitul sipt[-
m?nii a 5-a i.u. se diferenliaztr un numlr de 42-44
somite, situate de o parte Si de alta a liniei mediane,
din sare vor lua na$tere scheletul trunchiului si ca-
prlui, precum gi dermul. Paralel cu dezvoltarea so-
mitelor lncepe qi dezvoltarea aparatului cardiovas-
cular, cae este primul aparat funcfonal al embrionu-
lui, la sfrrgitul celei de a 3-a strptimAni de via!tr i.u.

BOTITT APARATUI.UI CARDIOVASCUI.AR

Intre a 13-a-a 15-a zi din mezodennul embrio-
nar incepe a.ngiogeneza qi duptr a 17-a zi incepe gi
angiogeneza intraembrionar[. La sfarqiorl celei de a
3-a slptim6ni (concomitent cu diferderea holoproz-
encefalului) in mezenchimul pllcii cardiogene apar
inifial doi tubi cardiaci endocardici care fuzioneaz5
intr-un tub endocardic unic ce captrti conexiuni cu
vasele intra- gi extraembrionare in jurul celei de-a
27-a it. \n nla a 24-a se schileazi curbura cranio-
caudal6 a embrionului, iar schiJa viitorului cord este
impinsd ventral.

Tubul cardiac este identificabil la fiaele perioa-
dei 53. in 55 cordul embrionar este asemlni.lor cu
cel al pegtilor, iar in S7 are infdliqarea exterioarX a
cordului mamiferelor, fiind situat cranial inte mem-
brana orofaringianl gi caudal se limiteazl la septul
tansvers. Tubul cardiac endotelial este fticoniurat de
o masd de lesut mezenchimatos gelatinos, jin care
se vor diferenlia miocardul gi epicardul.

Tubul cardiac primitiv, aproape reciliniu, are un
pol cranial (arterial) qi un pol caudal (venos). I se
pot identifrca succesiv urmltoarele segmente ln sens
craniocaudal (fig. 9.1): bulbul cordului care conti-
nul cu trunchiul arterial, ventriculul primitiv. atriul
primitiv, sinusul venos, cu cele doud coame ale sinu-
sului venos. in aceastl faztr embrionul igi procurtr
hrana de la nivelul veziculei ombilcale, prin circu-
lala vitelintr sau omfalomezenerictr. ln coamele sinu-
sului venos se vars[ venele viteline (sosite dinsnre
vezicula ombilicall) gi venele cardinale comune id.
la embrion). Segmentele enumerate sunt po4iuni
u;or dilatate, comunicarea dinte ele fiicAndu-se orin
segmente mai ingustate datoritd existenpi unor .,per-
ni.p endocardice". Comunicarea dinte atiul gi ven-
ticulul primitiv se face prin canalul afioventricu-
lar, iar dinte venticul qi bulbul arterial prin stdm-
toarea Haller. Tubul cardiac primitiv plutegte ,Jiber,.
ln cavitatea pericardici.
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Fig. 9.1 - Tubul cardiac pdmitiv (reprezentare graficr).

Situat intr-un spaliu limitat, dar av2nd un ritrn
accelerat de creqtere, firbul cardiac primitiv se in-
curbeaz5, fdcAad o ansl de forma unui S culcat, la
virsta de 23 zile (fig. 9.2 qi 9.3), ansa bulbovenai-
cularl. In urma acestei piieri, extremitatea venoas[
(sinusul venos gi atriui) se situeazi cranial qi dorsal,
iar extremitatea arterial5 (ventriculul qi bulbul) se
situeaz[ caudai gi vental. Atriul primitiv (situat dor-
sal) are anterior buibul arterial qi dorsal sinusul ve-
nos (fig. 9.4). Din el se vor dezvolta lateral doul
evaginalii mari, viitoarele atrii definitive. In stadiul
S4-S5 se petrece qi septarea cavitdlilor cordului, cu
lncorporarea mor segmente a1e tubului cardiac pri-
mitiv in peretele ariului gi ventriculului. Astfel, cea
mai mare- parte a bulbului cordului este inglobatl

Fig- 9.2 - Ansa bulboventriculalr{ care rczult5 din lncurbarea
tubului cardiac primifv la embrionul de 23 zlle (reprezettarc

schematic6).

in peretele ventriculului primitiv, mde va da nagtere
ventriculului drept (fig. 9.5). La nivelul atriilor ale

loc incorporarea sinusului venos in atriul drept gi a
venelor pulmonare in atriul stAng. Prin proliferarea
a doui ,pemi1e" endocardice, canalul atrioventicu-
lar este septat intr-un orificiu drept gi s$ng. Comul
stl,ng al sinusului venos va deveni sinus coronat, iar
comui drept va primi venele cave. ln stadiul 56 (em-

brion de 12 mm) cordul are aspectul exterior defi-
nitiv. ln aceaslb fazl, datoriti oregterii accelerate,
dimensiunile cordului sunt de 9 ori mai mari decAt
a1e adultului, raportat la dimensiunile embrionului'

Bulbul @tdului

Trund\i aieial

Bulbul @dLrlui

VentiaJl

AMU

Sinus v6nos

S6pt t(ansver€

Fig. 9.3 - lncurbarea tubului cardiac primitiv (dup! An&onescu A', 1987)'
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Fig. 9.1 Repoziqiondea segmenteior tubului cardiac pdmitiv
dupd lncDrbare qi ofigilea viitoaJelor compartimente ale cor-

dului (dupe Andronescu A., 1987).

Paralel, primordiul cordului aflat in regiunea cervi-
cal5 coboard odat5 cu septul tansvers qi suferl con-
comiient un proces de rotalie.

Embriologia septului interatrial. Septul inrera-
tial se formeaz{ prin apozigia a douX sephrri, care nu
sunt complet paralele in plan sagital. Septum pri-

47r;u Canal atioventtitular

Sinus venos

Venticul drcpt

Ventd.al s6ng

intetuehtiaia,

Fig. 9.5 - Sectiune pdn tubul cardiac primitiv, dupx lncurbate
se obse d odginea viitoarelor cavitili ale cordului (dupd

Andronescu A., 1987).

mum se na$te cranial, coboard caudal spre canalul
atrioventricular lSsAnd inferior un orificiu. ostium Di-
mum. inlr-un moment ulterior, la dreapta septum
pdmum se naqte o noui structurl septde, septwn se-
cundum cue este dirijat postero-inferior (fig. 9.6).
Cind septarea interatriale este deja desdvdrgitS, sep-

Trunchi afteial
Bulbul ctrdului

Cam sinusal

Vend cadinald
comuna

Vene ohbilicald

Valva
venoasa
drcap6

Vena pulmonafi

Ostiufi
ptimum

Pemite.,

55 zile Nagtere

Fig. 9.6 , Secvenlele embriologice ale septlrii interat ale (pentru deta.lii vezi textul). Septum pdmum, seplum secundum, ostium
primum, ostium secundum. RA, atdul drept; LA, atriul snng; RV, ventricul drepl; LV, ventxicul stang; PFO, Persistenla foiamen

ovale (rcprezentare schematicd dupi van Mietop).
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tum secundum formeazd buibul fosei ovale, iar sep-
tum primum formeazd valva fosei ovale. La nivelul
septului interatrial ln porliunea medie se formeaztr
folamen ovale (sau ostium secundum) prin care san-
gele din atriul ahept kece in atiul sting tn timpul
vielii fetale- F€ramerr ovale 'e$e inconjurat de lim-
bul fosei oVdie gi valva fosei ovale. in mod normal
foramen ovale se lnchide dup6 nagtere.

Embrlologin canalului atrioventricular. Presu-
pune doui prccese care se desftrgoarS. paralel. Se pro-
duce septarea canalului afioventricular comun in
doul orificii (mitral pi tricusprd), precum qi inchide-
rea orificiului inferior al sepnrlui interatrial, oslztrn
primwn, y a foramenului interventricular secrmdar
(po4iunea superioartr a septului in@rventricular); aces-
te ,,inchideri" anatomice se realizeazi prin prolife-
rarea pe.milelor endocardice. in aceste stucturi se in-
'filheazf miocite gi fibroblaqti din care se vor na{te
foilele vanrlare (fig. 9.7).

Embriologia septului interventricular. Septarea
ventriculului pdmitiv are loc dup[ septarea atriilor.
O parte din tabeculele situate pe linia medianl fir-
zioneazl incep6nd din regirmea apexului, formXnd un

Valva venoage s$t:ge

sept muscular incomplet, care se indreapti cranial
abia la sfhrgitrl perioadei S8. Orificiul va fi oblite-
rat prin fuzionarea septrlui muscular cu sephrl tunchiu-
lui arterei pulmonare gi prelungirea caudall a septu-
lui intermediar. Acest segment va prezEnta po4iunea
membranoas[ a septuiui interventriculal definitiv.

Embriologia trunchiului arterial. Septul aortico-
pulmonar are o pozitrie spiraltr (fig. 9.8). Modul de
separare al aoriei de artera pulmonar1 explicd dez-
voltarea valvelor semilunare: aorla are doul valve
ventrale gi una dorsalfl iar aftem pulmonare are o
valvi ventrali. qi doul dorsale- Septul aorticopulmo-
nar incepe cranial gi coboari spre venhiculul primi-
tiv pdn[ la nivelul septului interventricular cu care
fvioneazd- Aorta va lua naqtere din ventriculul sting,
iar artera pulmonarb din venticulul drept. Defectrrl
de incorporare al bulbului la peretele venaicuiului
drept este la originea stenozelor valvulare pulmona-
re congenitale.

ln frnal cordul va avea configura{ia cunoscutd
din c54ile de anatomie. Atriul drept (AD) este fornat
din aei porlirmi: atriul primitiv drept care va deveni
urechiuqa dreapt[, jumetatea dreaptA a canalului

Shus venos.- 
\ . - ,.-V*

puhltohare emune

Uafua venoase drcapE

Canal alliownt i&lalBdblt @tdului

Valva venoa3e s6rc8.

dteapd I

F oranEn b t lbove ntb ular

Vena NlrwBre comune

Seprrl, Sedndun
Oslin &drdutn

Ostium Primum

Pelr,iF end@die
Foamen ints/r,,entnbular

Sapt venticubr

Abb Teminalis

Cardidc )elly'

Sit'us vellos

iii:. g.Z Dlaf.ratl.la rolului embriologic al buleletelor endocardiace ln dezvoltaiea septului atrial $i ve!triculd, Ixecum $ a valvelol
nirale ti tricdtide. L stanga; LA, atriu stang; MV, valvi mitral& LV, ventricul $ang; R, dreapta; RA, Ail drcpr; RV, ventricul

drept; TV, valv{ tricuspidi (reprezentare schematicl citate de Ennanouilides G'C. 1995)

Ziua N

Zua 40Zua 34

I



Sept

f ig 9-6 Fonnar:a septului aonicopulmonar d. in runcbrul
aflerial lreprezenlaje lcbematrca dupa Andronescu A.. 1987/.

atrioventricular $i sinusul \tenos- Atriul sldng (AS)
provine de asemenea din 3 structuri primitive, qi
anume: atriul primitiv stAng, ce a devenit urechiuga
stangS, jumltat€a stingd a canalului atriovenaicular
qi vestibulul, care ia na$tere prin inglobarea po4iunii
comune a venelor pulmonare. Ventriculul stdng (VS)
provine din ventriculul prir,litiv, iar ventriculul drcpt
(\lD) are in alc[tuire po4iunea caudal5 a bulbului
aofiic, cdruia ii formeazd regiunea comului arterial.

Dervolturel drlenului de tondutere inlroordicr

Inilierea impulsului electric cardiac qi conducerea
acestlri impuls prin c6i de conducere speciale este
esenla unei fi.urc{ii cardiacs normale. Contraclii rit-
mice ale hrbdui cardiac primitiv au fost sesizate la
embrionul de l"l zile, primul pacemaker primitiv fi-
ind situat in por'fiunea bulboventricularS, urm0nd ca
sediui s[u s[ se atrializeze in cursul dezvolt6rii.
Curbura trunchiului arteriai primitiv este un proces
esenlial in dezvoltarea pacemaker-ului sinoahial. Ime-
diat dupi formarea ansei bulboventriculare, nodul
sinoatrial devine identificabil la embrionui uman,
fiind situat la jonctriunea dintre vena cavl superioar{
gi atriul drept, norfologic Cistinct de miocitele ari-
ului drept. De aici, impulsul este condus ceae restul
caviti$lor pe cei anatomice, cu vitez[ de conducere
preferenlialS 9i care au fosi demonstrate Pr;n studii-
le de electrofiziologie. Mcrfogeneza cordului uman
continud si postnatal. Sistemul de conducere a.l ex-

citaEiei intracardiace, identificabii incf, din perioada
embrionard suferd modificlri morfologice imediar
dupi na$tere, fie cd este vorba de un nou-ndscut la
termen, fie ci este vorba de prematuri. Aspectul
histopatologic qi electronooptic aJ nodului sirusal la
na$tere p[steazi incl trdsdturi fetale, caracterizAn-
du-se morfologic prin prezenla unor celule P (mici,
rotunjite) care dispun de capacitatea inhinseci de
excitabilitate, precum qi a unor celule alungite, cu-
noscute sub numele de celule de tranzife, situate
rdzlet, dispersat intr-o masl de colagen - maturarea
nodului sinusal survine in primele 1-2 siptimdni
dup6 naqtere, cind se destrvirge$te aspectul de tip
,.adult", c6nd miocitele, inalt specializate, avdnd o
formd geometricl caracteristic[, care au suferit o
maturare fiziologicl qi biochimici sunt inclavate
intr-o mas5 densl de colagen. Mecanismul acestei
metamorfoze are loc prin posibila interven{ie a apo-
ptozei. Procesul de ,,rnaturare" atAt la nivelul nodu-
lui sinoatrial, cit gi la nivelul nodului atriovenri-
cular se face prin disparilia unui numdr de celule,
de aceea s-a sugerat posibilul rol al apoprozei. in
cursul acestui proces, q e a pimit nurnele de dege-
nerare resorbtivd. dispar gi cdile de conducere acce-
sorii dintre atrii gi ventricule, care nu traverseazi
nodul atrioventricular. Persistenta anormalI a fascicu-
lelor accesorii este- la originea sindroamelor de pre-
excitalie flArPW). In sens invers. daci procesul de
resorblie a fost excesiv (overdose), se instaleazd blo-
cul atrioventricular congenital complet. Se qtie cd
atat blocul atrioventricular complet, cat qi multe din
sindroamele de preexcita[ie au caracter familial cu
determindri genetice. Se oscileazi inci in inlelege-
rea acestor fenomene, in a accepta cA apoptoza (moar-
tea celulari conditionatl genetic) reprezintd primum
movens sau ci ,,agresiunea" matricei de mlagen in-
conjwltoare ar putea avea un rol activ in delimi-
tarea qi ,,fibrozarea" postratall a nodului sinusal gi
a celui atrioventricular (James T.N.).

Gene de norlogenezi ti fo.tori de ce;lere
oi rordului embriomr

Dezvoltarea ontogeneticd a aparatului cardiovas-
cular este dirijatl de gene morforeglatoare, intr-o
cascadb temporospalial5 de lesuturi ;i celule in in-
teracliune, avAnd ca rezultat frnal dezvoltarea cor-
dului. Cu toate progresele remarcabile ale geneticii
se consideri cd inlelegerea fiziopatologiei malforma-
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1iilor congeaitale de cord este crmoscuttr la nivel ru-
dimentar. Se admite ?nsi cI ele sunt probabil rezui-
tanrl hrlburlrii mecanismului de dezvoltare ontogene-
tic[ a corduld. Un numlr relativ mic de malformatrii
poate fi atribuit unor anomalii cromozomiale, cele
mai notorii exemple fiind tisornia 21, trisomiile 13,18
qi CATCH 22 (malformafie cardiacd, facies aaormai,
hipoplazilr timic{, despie[tura palatinl qi hipocal-
cemie). toate aceste asocieri fiind intahite fu delelia
bralului lung al cromozomului 22. Este afectatl o
geni de transcriplie care are expresie in migrarea
celulelor crestei neurale. Sindrornui Turner (XO)
asociazd }r 40Vo dtn cazuri coarctatie de aort5.

Segmentarea ini1ial5 a embrionului (in somite)
este reglat[ de genele Hox (homeobox genes) sihr-
ate de-a lungul oestei neurale- Genele pa* Qnired
box genes) regleazd dezvoltarea normal[ a tubului
neural gi formarea cordului (care, a$a cum a putut
fi remarcat in subcapitolul de morfogenezi., are 1oc
aproape concomitent). Evidenla segmentirii primi-
tive igi are demonstratia in stmctura tubului cardiac
primitiv.

In afara genelor de morfogenez[ inrervin qi gene
care conftoleazl cregterea miocardului embriona.r,
tulburarea controlului cregterii miocardice ln cursul
vielii embrionare putind conduce la malforma{ii sau
miocardopatie. Efectul acestor gene de creqtere este
mediat probabil printr-o cascadl de protooncogene
gi factori de transducJie. Protooncogenele sunt active
in timpul proceselor de remodelare, cine presupun
in afarl de creqtere celularl qi moarte celularl pro-
gramatii, adic6 apoptozL. Se admite ce $i apoPtoza
esle o secven{i normall in cursul vi4ii embrionare
qi fetale gi intervine probabil qi postratal-

Existi 4 clase (categorii) de factori de c€qtere in
cursul dezvoltirii ontogenetice a cordului gi expresia
lor temporospaliall are un ro1 fundamental in regla-
rea cregterii intrauterine. Acestea sunt urmitoarele:

TGFp - (nansforming grouth factor p). Este
vorba despre un gnrp de gene foafie potente car€

induc transformarea endocardului primitiv in celule

mezenchimale qi comandi aparitria pemilelor endo-
cardice;

FGF - (acid and basic fibroblast growth factor);
PDGF - (platelet-derived growth factor) este lo-

calizat in miocard gi iailiazl aparilia miocitelor;
IGF - (insulin-like growth facior).
Dezvoltarea ontogenetic5 a cordului este un pro-

ces biorirecanic reglat genetic, un exemplu biologic
foarte elegant privind intenelalia funclie-formd'

Grulclic letoli

Placenta este cel mai important organ fetal cu
ro1 esenlial in men{inerea homeostaziilor fetale. In
cursul perioadei fetale schimbul de gaze gi substanle
nutritive are loc la nivelul placentei, care este iriga-
tA ne versantul inatem de cdtre arterele uterine. P1a-
mAnul fetal, nefi.rnclional primeqte doar 7% dtn debl-
tul cardiac, volum care ii asigurb doar necesitSliie
de cregtere.

Circulalia fetalX const[ din doul artere ombili-
cale, care condlc shngele neudgenat al fbnrlui citre
placenti qi o singur6 venl ombilicali, care conduce
s1ngele oxigenat de 1a niveiul placentei cltre fdt
Arterele ombilicaie sunt ramuri ale arterei iliace in-
teme, iar vena ombilicali dreneazd sdngele in sinu-
sul portal, de unde prin ductul venos ajunge in veaa
cavd inferioar[. Ajuns la nivelul atriului drept, ma-
joritatea s2ngelui scud-circuiteazl pl[m6nul (nefunc-

iional in cwsul vielii fetale) 9i prin foramen ovale
ajunge i-n atriul sting sau prin canalul arterial in aor-
t5. Trebuie remareati existenla a trei $unturi carac-
teristice exclusiv circula6iei fetale, care se inchid
func1ional postnatal, qi anume: ductus venosus, care
scurFcircuiteaztr circuialia hepatic5, foarmen ovale qi
canalui arterial, care scurt-circuiteaz[ circuiatria pul-

monare. Pertu a putea realiza aceastl deviere de
circula[ie, rezistenla vascularI pulmonar[ este foarte
crescutd in timpul vielii fetale'

Grrshli! poslnotoli

Imediat dupl expulzir, cu ocazia primei respira-

tii incepe u.ntilatia pul:nonard 9i pldmlLnul devine
'* o,s- functjon'al, trnr e au loc schimburile gazoa-

se. tn-mod brusc, rezisrnla vasculard pulmonartr sca-

de, in timp ce fluxul sanguin prin artera pulmonarA

creste de a-tO oA. Paralel creqte intoarcera venoasl

oulmonarl la nivelul aaiului sting, se schimb[ ra-

oomrl oresiunilor inte circulalia sistemicl qi cea pul-

monare qi. ca urmare. se ir:chid intii ftmclional (pri -

mele 10-i5 ore de via$) gi apoi anatomic (5-7 zle)

atAt foramen ovale, cit qi canalul arterial Foarte cu-

r6nd dup5. nastere nu mai existl nici rm fel de co-

municari intre circulalia sistemici ';i cea pulmonard'

Existd citeva circumstanle clinice care favori-

zeaz[ persisten{a postnatalS a acestor structuri feta]e'

Astfel, asfixia iu ouqt"te gi hipoxia postnatali favo-

rizeazd persistenla canalului arterial 1a premafrrii cu
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greutate foarte micd la naqtere. Condiliile care inter_
ferd o oxigenare normald sau o expansiune puimo_
nari optimd dupd nagtere intarzie icaderea hziolo_
gici a rezistentei vasculare puimonare, c€ea ce con_
duce la hipoxie Ei cianozd. Expunerea l4ului Ia in_
hibitori ai prostaglandin sintetazei (aspirina. indo_
metacinat conduce la inchiderea in utrro a canalu_
lui arterial !i persistenla postnatald a hipertensiunii
pulmonare prin rezistenld vascula.rd crescutd.
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Epidemiologia bolilor neinfeclioase stabilegte pre_
valenla, asocierea cu alte boli $i factori implicali in
etiologie qi patogenie. Informaiiile astfel oblinute

constltuie argumente pentru mesuri de supraveghere
a stirij, de- sandtate a populaliei qi a programelor
nagionale de slnahte publicd. in 1trrile dezvoltate
bolile congenitale de cord (BCC) reprezintd o oro_
blemA prioritard penrru .dxdtatea publicd (:5qo din
totalul malforrrra!ilor). Progresele iapide ale rehnici-
lor de diagnostic ;i tr-atamenr au .chimbat dramatjc
destinul bolnavilor gi al familiilor acestora in ultimii
50 ani. Au aplrut probleme noi, cum ar fi durata
gi calitatea vieli 1a adult, a copiilor tuatati chiruf_
gical pentru BCC. incadrarea lor sociall foponuni_
ratea sarcjnilor. riscul recurenlei botiir. problema
asiguririlor medicale etc.

Majoritatea malformaEiilor congenitale de cord igi
au originea in morfogeneza anomald a tubului car-
diac primitiv din primele 50 zile ale vielii embrio_
nale.

Cardiologia pediatricd iqi concentreazi atenfia
asupra acelor malformalii care ar putea scurta duia-
ta de via$ a pacientului. Cardiologul de adult este
confruntat cu alte probleme ale aceluiaSi capitol de
parologie. lsroria natural d a BCC face ia r.rn numar
mic de bohavi netrata{i in copildrie sd atingd varsta
adult-d; apar in schimb complicafiile pe krmen iune
aje lo)tltor operalj pe cord. Erist6 un puncr de
r edere diferit al impacrului BCC a.rupra timpului pe
care il afecteazd acestei probleme pediatruf cardio_
log sau cardiologul de adult. Jdrile cu experienli
in domeniu au ajuns la concluzia cd resiJaui je
BCC nu aduce date suficiente privind frevalenla
malformaliiior congenitale. Unele cazuri iubclinice
rdmin nediagnostieate (bicuspidia valvelor aortice,
de exemplu), altele reman nelnrcgistrate (malforma_
liile grave care au determinat moartea intrauterine
a f5tului). Diagnosticul prenatal a condus la interu_
perea sarciailor cu fegi suferind de BCC cu rezulta_
te terapeutice bcerte (sindromul de cord st2ng hioo_
plalc. de exemplu ). Cu togi acegd facrori &e ir^
fluenleazd prrevalenla BCC, indiferent de locul unde
s-a 

-cercetat, 
aceasta pare sd fie de 5-8/1000 nagteri.

. Sexul copilului influenleazd pulin incidenla dCC,
deqi este demonstratd o predominan$ a sexului
masculin penAr transpozitia de vase mari (TGA) 5i
stenoza aodicd val vu.lard.

Factorii genetici sunt incriminafi cel mai d.es in
aparilia BCC. in mod clasic se accepta cd ei inter-
vin multilactorial in sensul unui compler de inter_
actiuni inb-€ facrorii genetici iinrrinseci.y gi factorii
de mediu tgreu de cuartificar uneori). Este r.emiur.a_

fflALroRllAlil coNcEHtTAtE Dr (ORD
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t[ o inciden$ famfiald crascuti a defectelor obstmc-
tive a1e cordului stang- tntimele decgrii au subliniat
incidenla ridicate a asocierii BCC cu sind:oame ge-
netice ctmoscute (n% &pA' rmele statistici). Aproxi-
malv 9Vo dintre copiii cu malfonnalii congenltale
de cord sunt purtltorii unui sindrom Down. Aso-
cieri recunoscute sunt senmalate in sindroamele
Noonan, Tumer, Williams, Marfan sau Hoit Otan.
in schimb; in peste 90% din cazuri TGA apare ca
o malformalie cardiacla izolatA-

Asocierea BCC cu sindroame cromozomiale a
fost raportata ia 15% dintre nou-n5sculi y 357o din'
rre fe!, dnr nici un tip de mdformalie cardicd nu
este patognomonicd pentru wt anumit sindtom cro'
mozomial. Identificarea unei BCC imprme cercetarea
anomaliilor asociate gi eventual evaluare citogeneti-
cl. Incidenp crescuti (4074) a canalului atrioven-
tlicular (CAV) in sindromul Down qi a ieziunilor
obstructive ale cordului sting in sindromui Tumer
este bine cunoscuti.

Transmiterea mendelianl este demonstratl in 374
din BCC. Transmiterea a",rtozomal dominantl este
exemplifrcatf de sin&oamele Marfan, Williams qi

Holt Oram, iar ilansmiterea autozomal recesivd de
siirdromul Ellis van Creveld'

Determinismul muitifactorial al BCC explicl un

risc de recuren{i in fratrie de 5Vo, ceea ce este un

risc majorat fa$ de populalia generall- Riscul re-
curenlei este mai mme pentru leziunile comune.
Existn gi o ,,coaeordanl5 anatomicl", ceea ce in-

seamnl ci acelaEi tip de lezi*ne, de exempiu le-

ziune obstructivi a cordului siAng, se intdlneqte la

mai niulli indivizi din familie cu grade diferite de

severitate.
Factorii teratogeni sunt respunzetori doar de o

minorimre din BCC (sub 57o). Se pot i,rcrimina urmd-
toi{i (medicamente, toxice sau iofeclii): tratamenalil

femeii gravide cu litiu, amr'etanrile, anticonvulsivan-
te sau tranchilizante, consumul de a1coo1 (cregte in-

cidenla defectuiui septal), diabetul matem (risc majo-

rat Dentru tehada Failot sall trunchi aferial comun)'

Sindromul rubeoiei congenitale (sindrom Gregg)

exemplificd tradigional inte-"rei4ia rmei infeclii virale

in aparilia malformaliiior cmdiace.
Tode aceste cunoqtir4e nu permit insi o preve-

nire eficientd a BCC atit timp cdt factorii genetici

(cei mai implicali), chiar dacl sunt cunosculi nu
pot fi deoeamdale influenlali' Pre.renirea malforma-

liiltlr co:lgenitale rlmine un deziderat.

Varietatea extreni a malformaliilor congenitale
de cord amplificatl de un numbr mare de posibile
asocialii de leziuni qi grade Yariate de gravitate (au

fost idettificate peste 195 variante anatomice) fac

clasificarea 1or dificili. Utilizarea criteriului anato-

mic sau etiologic nu este suficient de informativi.
Cea nai sofisticattr qi mai pretentioastr propunere

de clasificate a BCC a fost fdcuti de R. van Praagh

in 1964 qi ea r[mdne general aeceptat[ in ciuda

complexitl1ii ei, Autorul tstiltzeaz' relalia intre po-

zilia cordului gi situsul visceral (denumind situs so-

litus pozilia comund a atriului drept in dreapta' de

aceeagi parte cu ficatul) 9i introduce nogirmea cnn-

cordanli atrioventriculard qi ventriculoarterial[ atunci

clnd anaTizeazl conexiunea etajului atrial c'u cel

ventricular gi conexiunea marilor vase la venlricule'

ln cele ce urmeazd am adoptat o clasificare pato-

genic[ a BCC sugerati de edifa din 1996 a reputa-

tului volum de cardiologie pediatricl Moss qi Adams'

A. Comunicare anormal5 intre circulala siste-

mici gi pulmonarl.
B. Anomalii ale aactului de ieqire din ventricu-

iul stXng.
C. Anomalii a1e tuactului de ieqire din ventricu-

iul drept-
D. Anomalii ale va.lvelor atrioventiculare'
E. Originea anormalX a marilor vase qi a artere-

lor coronare,
F. Anomalia de lntoarcere a circulatiei venoa'se

oulmonare.
G. Malpozilia cordului qi situsul viscerai'

A. (onunitorec ondncli intre drtulofia sistenriti
$ teo pulnonar[ (5unf stinga'dreopto]

Delectal septal otrjll (DSA)

Defini{ie: comunicare anonnald intre ceie doul

atrii.
Incidenla DSA reprezintd 6-10Vo dtn totalul BCC,

fiind inAinit cu o inciden$ de 1/1500 naqteri' Inci-

denp este aparent mai mare dacl rapoftz-rea se face

1a Jdult, ia 
-care 

BCC complexe sau greu de tole-

rat hemodinamic nu mai sunt intilnite' S-a notat

asociere frecventtr intre DSA qi sindromul Holt

Oram sau sindromui Poland.

h



Variante anatomicet foratnen ovale este o struc_
turA ietala care perrnite comunicarea interatriald in
timpul vie;ii intrauterine qi scuit-cireuitaftea circula-
liei pulmonare. Acest odficiu se inchide funcfional
qi apoi anaonic cr-ndnd dupd na$ere, formdndu-se un
perele flbros care acoperd fosa oval5. DSA poate
alea 4 sedii la nivelul septuluj inleratriaj. Clasifica-
rea defecn.rlui se face in raport de pozilia orificiu-
lui fali de ,4;,sa ovald- Asffel, forma cea mai comrml
este situate cenaal (median), chiar la nivelul fosei
ovale qi penrru criterii embriologice este denumita
DSA tip ostium secundum. ln ordinea descresc6ndE
a incidenlei se situeazd DSA rtp ostium primtan -
aflat in po4iunea caudald a sepnrlui interatrial, in
apropierea inse4iei valvei atrioventriculare bicuspide.
Orificiul este situat anterior de fosa ovald. DSA si-
i"rate posterior sunt fie de Ap sinus venos (posterior
de fosa ovaltr) sau de tip sinus coronar (inferior si
anterior de fosa ovali). Ultimele doud variante lceie
mai rar intAlnite) sunt reiativ frecvent asociate cu
anomalie par!ia15 de ?atoarcere venoasl pulmonar[.

I{emodinamiei: ' DSA permite un $unt s$nga-
dreapta care conduce la suprasolicitarea (eventual
dilatalea) cavititrilor drepte prin inctrrcarea volume-
trice a acestora gi 4oi prin debit pulmonar crescut.
Doar 1.0Vo din purt{torii acestui defect dezvolti in

a 3-a-a 4-a decadl de viatl hipertensiune pulmo-
nari ireversibild prin boald rascular6 pulmcnard se-
cundard- Defectul anatomic este de mici dimensiuni.
debitul guntului fiind der,erminat de compliarta rela-
tird a ceior doud ventrir..uie.

Sirnptomatologie: tabloul cliniq_poate fi extrem
de variabil. de la bol_nar fotal asimptomatic. la e-r-is-
tenla unui suflu sistolic de gradul -IU. cu m a.r.j-
mum de intensitate la baza cordului gi un zqomot
Il intirit sau dedublar. Dacd diagnosticul se pune
?n perioada de sugar, hiperdebitul pr.rlmonar se gr,oate
irtovdrigi de infec$ respiratorii repetate. Copilul
mai mare dezvolti moderati dispnee de efort.

Explordri paraclinice:
Radiografta poate da relalii normale sau se poate

constala moderatl cardiomegaiie cu proeminenta ar-
cului arterei pulmonare 6i circula{ie pulmonari mai
evidentd.

ECG eviden{iazd ritrn sinusal (comun la copil),
pe cand la adult se pot intahi ritm joncgionai qi
crize de tahicardie supraventricular5. Undele p pot
fr inahe (serrui de supreincdrcare ventriculard dreaptd1
cr uride P negatir e in DII-DIII.

Echocardiog raf a 2D stabilegte prezenla defectu-
lui gi dimensiunile lui igreu de 

-apreciat 
in defecrele

de fosd ovald) (fig. 9.9, 9.10). PenAu adult se con-
siderl ci echografia transesofagiand (tEE) este

Fig 9'9 Defect septal atrial lip osiium secundum la un sugar ln varstx de 3 iuli, aspect echografic 2D (coleclia loMc, Dr.
Ioana Anca).
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Fig' 910 - Del'ect septal ahiar rarg, tip ostium secundum, aspect echografic 2D. (colecria IoMC, Dr. Ioana Anca.)

metoda optime de diagnostic al celor 4 variante
anatomice a DSA.

Echn Doppler vizuaTizezzi, un flux interatrial cu
vitezl crescutl mediosistoiic. Volumul gunrului se
apreciazd fieAnd raportul dintre debitul pulmonar
(QP) gi debitul sistemic (eS): ep/eS. Dolpter co_
lor obiectiveazd direcgia quntului gi eventuJ intoar-
cere venoasd anormald. Existi serioase confooverse
privind utilitatea expiorlrii sistematice hemodina_
mice gi angiocardiografice preoperatorii.

Istorie naturali: debinrl mic prin DSA face ca
in mod obiqnuit aceastd leziune si fie bine toleratd.
S-au semnalat cazuri de inchidere spontani a orifi-
ciului de comunicare (14-6OVo) la copilul cu varsra
cuprinsd intre 2-B ant, dn mecanismul nu este bine
inleles. Momentul gi frecvenla lnchiderii sunt invers
proporfionale cu dimensiunea defectului qi debitui
guntului. DSA conduce la hipertensiune pulmonar[
fixd qi se poate complica cu insuficienli cardiacl
in a 3-a*a 4-a decad{ de via1i, cAnd gi frecvenla
tulburirilor de rihn (flutter atrial) este mai ridicati.
5-10Vo dtn pacienlii de sex masculin dezvoltd boall
vasculard obstructivl pulmonard dupd v2rsta de 20
ani. DSA se complici rar cu endocardittr bacteriane

Tratament:
1. lnchiderea DSA prin plasarea unui ocluder pe

cale endor.enoasl prin tehnica Rashkr-nd constiruie

modalitatea cea mai frecventi de abordare terapeuti_
cd. Ocluder-ul are forma unei umbrele car.e se des-
chide in atriul stdng gi ,,se prinde.. de peretele ori-.
ficiului. Defectele cu dimensiuni sub 4 mm sau
pesle 22 mm diametru nu beneficiazi de aceastl
metodd. Pentu DSA cu diametrul intre 18-22 mm
s-a preconizat metoda dublei umbrele.

2. Tratamentr.ri chirurgical este indicat dacl ra,
portd QP/QS are o valoare > 1,5/1 sau mai exact este
2/1. Respect?nd criterille de seleclie, vdrsta opti-
me pentru intervenlie este 4-5 ani cu rezultate post-
operatorii foarte bune. Rezultatele sunt mai putin
satisfdcitoare dacl opera;ia are loc dupl varsia -,1"

24 an qi daci presirmea arteriald in circulafia pul-
monar5 dep5.$e$te 40 mmHg. Tulburlrile de ritm
semnalate postoperator aduc in disculie preexistenla
unor anomalii sinusale.

Delead sepnl ventriwkr (DSV)

Defini$e: comunicare anormaltr furtre cele doud
ventricule la nivelul septului interventricular.

Incidenfi: DSV Este cea mai frecventi BCC
(20Vo), fund deplqit procentual doar de bicuspidia
aortei. Se intdlnegte cu o prevalenl5 de 1,5-3,5/1000
naSteri. Numlrul cazudlor intalnite la adult este mai
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mic, deoarece existtr cazuri de inchidere spontand a
defecnrlui. 5? din cazun se asociazd unoi anomalii
cromozomiale (trisomie 21, trisomie 1g).

Variante anatomice: 80Va dtr cazurile de DSV
prezintd comunicare la nivelul septului membranos
in po4iuner superioard a seprului intervenrricular,
in apropierea valvelor 

^aortice gi a tractului de iegire
dia ventriculul st2ng. in 5-87o din cazuri DSV este
infundibular, ldngd valva pulmonard, ?n apropierea
tractului  de ie l i re a rent: iculului  drepr.  in 5-8oo
cazuri delecrul este muscu,ar. situat Lrl apropierea
joncgiunii seprulii; rnuscular cu peretele uentri"ulrr.

Hemodinamicd: DSV exemplifici pedect tipul
guntului stenga-dreapta. Modificerile hernodinamice
depind de dirnensiunile iuratomice ale defectului ti
rezis lenia intampinaLd de f lu ' .u l  de sange cu di-
reclie stinga-dreapia. Asocierea stenozei pulrnonare
tSP) l imi teazS'ualoarea ;unrului .  prorejdnO plamanu!
de supraincircare circulatorie. Magnitudinea guntu-
iui depinde rernarcabil de rezistenla vasculard pul-
monar6. Se utilizeazl termenul de DSV-restrictiv
penhu un Qmt cu debit mic, care nu permite egali-
:larca presiuniior lntre cele doul venn'icule, totdeauna
presiunea din ventriculul stang (VS) rim6nind su-
penoar6. D SV-ne re s trictit, denumeqte hemodinamic
un $unt mare, care permite egalizarea presiunilor
celor doui ventdcule. ln acest moment qunl-r_rl de-
vine facultativ. Rezistenla vascularb pulmonard cres-
cuti la nou-nlscut expiici atrsenla suflulu.i la nagte-
te qi apdilia lui mai tardivd, pe mtrsuri ce lezis-
tenia puimonard scade cu vdrsta (primele luni de
viat6).

Debitul pulmonar crescut conduce la intoarcere
venoas[ crescut5, suprasolicitarea qi hipertrofia ven-
triculului sting.

Rlspunsul circulaliei pulmonare la suprainclr-
care (de debit!) este foarte variabil (intervine un
factor individual de naturi geneticd). Pistrarea ne-
modificatX a rezistenlei pulmonare condilioneazi un
gunt stanga-dreapta cu debit constant. Cregterea pre-
siunii pulmonale (prin boala .rasculard obstructivd)
face ca valorile presiunii din circulalia pulmonartr
si depiqeascd pe cele sistemice Si $untui se inver-
seazd la nivelul DSV. Asistdm 7a dez:toltarea com-
plexului Eisenmetxger. Hlpefiensiunea pulmonard
fixd se instaleazl dup[ virsta de 2-3 ani, chiar in
DSV cu debit foarte mare. Deoarece regimul de
soLicitare al ventriculului drept (VD) depinde de
debitul guntului qi rezistenla vascular[ pulmonarS,

iE Tratat de pedietfie

se recunosc cel pulin trei sirualii, raportat la mo_
difi cdriJe hemodinamice:

a) debit mic rezistengd yasculari pulmonard
redusS. $unrul  s ianga-dreapta esre perrnanent bine
tolerai, nu se dezvoltd hipertensiune pulmonard;

bt debit mare r€zisleolb \ asculard pulmonara
moderai cfescute. DSV este etichetat ca lars dacb
or i f ic iut  de comunir--e are dimensiuni le aortai .  De.
bitul pulmonar crescut conduce la suprasolicitar.ea
VS .ate se pcate decompensa. dar rdspunde bine
la ierapie nedicald. Susarii obosesc la supt gi au
o stare de nutrll ie deficitarZ:

^ 
c) debit mare - rezistenl5 pulmonard crescutl.

In sistoid direclia guntului esie starga-d-reapta, dar
in diastolS este posibild inversarea lui. Hipeiten-
siunea pulmonar[ de debit este de ar:sptat dupd
vArsta. de 6-i2 lwi qi se mani{estri prin tahipnee,
hanspiratii abundente, oboseald la supt. Diasnosticul
diferenfai cu o infeclie pulmonarA 

"upiaadaufari esre
foarte difrcil la sugari.

Simptomatologie: absenla suflului ln perioada neo-
natali nu este excepliorall. Simptomatologia steta-
custici a DSV se caracterizeaza pdntr-un suflu sis-
toiic i tens, rugos, de gradul IMV, cu maximum de
ausculta$e ?n spaliul IV intercostai sting, cu iradi-
ere ,jn spild de roat5", insogit de freamdt catar qi
eventual bornbarea regiunii precordiale. $unturile
largi se insotesc rie dificuitate de alimentatrie gi de-
ficit nutrilional. Semnele de i:lcdrcare circulatorie
pulmonal5 constau in tahipnee, tiraj, raluri de edern
pulmonar.

Examene paraclinice:
Radiografia pulmonard reflectl impactul modifi-

c?rilor hemodinarnice. ln gunnlile mici, aspectul este
normal. ln defectele medii existl cardiomesalie mo-
derdLi )i accenluarea dcsenului vascular 

-puJ 
monar

(fig. 9.11, 9.12). Intoarcerea venoasi crescut5 con-
duce la hiper:trofia VS. Dupd va-rsta de 2 ani, in
qurrtLrrile largi, hjpedensiunea pulmonari realizeazl
aspecte caracteristice ale siluetei cardiace, cu bom-
barea arcului inijlociu sthrg qi discrepanl[ intre
periferia pulmonar[ clar6 qi aspectul vascular peri-
hilar accentuat

fCC este nemoctificat in gunturile mici. in qun-
turile largi se inregistreaz[ semne de suprasolicitare
VS gi P pulmonar, cind s-a instalat hipertensiunea
pulmonarx.

Echocard.iografia 2D este metoda opdme de
obiectivare a defectuiui anatomic. Dimensiunile DSV
se compare cu orificiul aortei. DacI DSV are un



TRATAT DE PEDIATRIE298

Fig. 9.13 - Defect septal ventlicular 1a nivelul septului mem-

br"anos" supu 1n 'rlcstl (e 2 \\$i \i i\nl[ta\e' 3s!et\' echogn{ic
2D. (Colectia IOMC, Dr. Ioana Anca)

ftg. q// Defecl sePtal ventricular larg cu incarcare vasculara

Dulmonara la un sugat de 5 luni.  a\Pecl rddiologic

Fig. 9.12 - Deiect ieptal ventricular larg cu ine&care ventricdaJa
Juhronar[ la un biiat de 2 ani qi 9 luni' aspect radiologic'

diametru de 1/3 din orificiul aortei defectul este

etichetat ca ,,mic"' El este ,,mediu" dacd reprezm-

tA ll2 sau 2/3 din acest diametru 9i ,Jmg" daci are

dimensiuni egale (fig. 9.13' 9'74)'

Echa Dolpter poate caicula gradientul {e 
presi-

une interventricular qi rapotul QP/QS (> 2 constr-

ruie indicalie de inrrvenlie chirurgicald)'
Cateter;smul cardiac iu mai este considerat obfi-

earodu nici preoperator. deqi este singura metodd

l*. p.,-it 
'mfutrrarea 

exactl a debjrului guntului

qi a rezistenlei pulmonare, precum qi valorile presr-

unii in artera Pulmonara

lnca l

Angiocardiografla a luce precizlri privind eventu-

ale diecte utoJiutt, d mare valoare pentru chirur-g'*- 
I"t""t naturali repinde mult de dimensiunile

DSV qi rezistenla p lmonari' IJn defect mic este

Lin" tol"rut qi un p ocent de 7o-80%o dintre aces-

[u ." io"ttia' tp."ta'. sub virsta de 2 ani cu prelul

unui anevrism'de s)pt intervenhicular flrd conse-

I*" Jfti." osv 
",i 

d"bit 
--" 

colduce la insufi-

"i*te "-aiu"e 
in primele 6 luni de viali' dar rds-

ol,rni" tuoo.uO;t la terapie medicali' DSV larg dez-

i;i;; ju; 6- 12 luni hipertensiune pulm^onari de

debir. Apare morbiditate pulmonard mare m Pnmul

--a" 
ti^ta. ln aceste caiuri indicagia operatorie se

f ie. o. l4 - Defect )eplal,  enri 'ular larg cu di lalarea venui

"oiolui 
.tattg, aspect eihogrr ic 2D- (Coiecda IOMC' Dr' Ioana
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pune chiar sub v?rsta de 1 an, deqi la virstele mici
mortalitatea postoperatorie este mai ridicati. DupI
varsta de 2 ani turturile largi dezvolti boald vascu-
lar5 pulmonard obstructiv5. Orice DSV, indiferent
de mdrime, se poate inchide spontan, dar este rriai
probabilS acaastd evolulie in DSV restrictive. Peri-
colul endocarditei bacteriene este mare in DSV, vege-
taqiile situAndu-se de obicei pe marginea orificiului,
in cavitSlile ventriculare drepte, pe vaiva septald a
licuspidei.

Tratament: DSV cu debit mic nu necesitd inter-
venlie chirurgicalS. Probabilitatea endocarditei bacte-
riene nu constituie indicaJie operatorie.

ApariEia hipertensiunii pulmonare in primul an de
via{l impune cateterism cardiac. DacI QP/QS < 2/1,
iar presiunea in artera pulmonarX qi rezistenla pul-
monara sunt normale nu sunt indicatii de tratament
chirurgical. Defectele mari nerestrictive necesiti co-
reclie chimrgicald rotali infe 1-2 ani. Indica{ia de
intewenlie chirurgicald este reprezentati de urmd-
toarele date: raport QP/QS >1,5 $i rezistenla arte-
rioiard pulmonard >7 Ulmz.

Tratamentul prcoperator al insuficienlei cardiace
se face cu furosemid (scdderea presarcinii) Di capto-
pril (sc&ierea postsarcinii). Utilitatea tratamentului
cu digoxin este discutabiij in acceplia unor aulori.

Intervenlia chirurgicali se executA cu CEC (cir-
culalie extracorporald), reparalia se face cu petec de
dacron. Postoperator se pot constata $unturi rezidu-
ale (care impun uneori reinter.renlia), disfunclie ven-
triculard, bloc de ramuri dreaptl, bloc AV sau arit-
mii ventriculare, mai pulin ftecvente ca in operalia
corectoare din tetrada Fallot. Tehnicile paliative, cum
ar fi banding-ul aderei pulmonare, sunt dezavuate
de standardele actuale de eficienli, deoarece iimi-
teazd posibilitdli1e unei coreclii totale ulterioare. Endo-
cardita bacterianb se poate in$ala dacd exist6 qunt
rezidual.

Cllriful artuvmtuiwhr (CAV)
(hlxtvl seplal ohlov?//llriwlorl

Definifie: comunicare anormald interatriali Ei
hter-ventricular[ (zona centralf, a cordului) asociatb
cu anomalia valvelor atrioventriculare (in cazurile
comnlete existi o valvl aaioventriculari unici)-

Inciden{d: reprezintd 4-57c din toate bolile con-
genitale de cord av6nd o prevalen{i de 0,i9l1000

naqteri. Forma complet6 este cea mai comunl gi in-
solegte 407c dir.r cazurile de sirdrom Down.

Anomalii anatomice: comunicarea hteratriald are
ioc in porllunea inferioarl a septului (DSA - ostiurn
pimtan), iar comunicarea interventriculard in po4i-
unea superioard a septului sub inserfia va]veior atrio-
ventriculare. Acestea au modificlri de structurl- Vai-
va mitrali are de obicei 3 foite, dintre care doud me-
diane, iar valva tricuspidd, mai puli1 afectati, pre-
zinti subdezvoltarea valvei septale. ln formeie par-

1iale existb doar o despicdhrrl (cleft) a valvei mi-
trale anterioare, care permite regurgitarea sistolicd.
Ambele valve atrioventriculare (AV) se inserl pe sept
la acelagi nivei qi se poate vorbi de o valv6 AV
unicd, av6nd 5 elemente valr,'ulare. DacA existd ori-
ficii mitrale qi tricuspide distincte se poate vorbi de
canal AV pa4ial.

trIemodinamici: leziunea complexS are ca lezul-
tat un qunt stanga-dreapta, care are debit mare qi
eondr:ce rapid \a supratncdrcare pulmonard, agta-
vat de regurgitalia sistolicd prin valva AV. Debitul
quntului este influenlat de rezisten{a arteriolard pul-
monall Existd un tunl obligatonr, neinfluenlat de
starea circulaliei pulmonare, permanent, lntre ven-
triculul sting gi atriul drept. Defectul realizeazi o
comunicare l:rg[ in zona centrald a cordului. Co-
municarea are loc atat in plaa sagital (DSA, DSV),
cat ti intr-un plan perpendicular la nivelul valvelor
AV. Debitul pulmonar cr-escut favorizeazd apaiga
piecoce a bolii vasculare pulmonare obstructive.

Simptomatologie: existenla unui qunt larg intre
circulalia sistemicl gi pulmonarl conduce 1a aparilia
precoce a simptomatologiei ciinice, inaintea varstei
de 3 luni in 3Ma dtn cazuri qi sub virsta de 1 an in
toate cazudle. Manifestarea clinicl este dorninati de
insuficienla cardiaci globali sau de infeclii pu1-
monare repetate, dificult5li de alimentagie, ritm de
cre$tere nesatisff,cdtor. Auscultator se Percepe un
suflu holosistolic, foarte aspru, de gradul III-IV su-
ger6nd DSV, dar in aparilia ciruia intervine 9i re-
gurgitalia mitrali.

Exploriri paraclinice:
Ratliografa toracicd evidenpazl cardiomegalie cu

proeminenla atriului drept qi sting. Desenul vascu-

lar pulmonar este foilde accentuat prin supraincdr-
care circulatorie in cadnrl dublului ;imt staaga-dreapta'

ECG evidengazd' PR prelungit lbloc AV), supra-
incdrcare biatriali, deviere la stAnga a &\ului QRS,
suprainc6rcale biventriculard.
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Echocardiografi.a 2D evidenEazd, d.efecrele anato_
mice 

.descrise.(DSA ttp.ostiw primum, DSv de ap
superior, valv6 AV unic5) (fig.9.15,9.15.).

Istorie nafurali: leziunea este dificil de tolerat gi
td T*"Sg chirurgcal5 forrnele complete or, .up.u-
vie(uiesc vdrstei de 15 ani. Boala vasiulartr obstrue_
ti.v5, pulmonari se instaleazl precoce, ln special in

r sindror-nll Down. Repetatele infecJii respiratorii qi
' episoadele de decompensare ventriculard ,iange (rnui'

ugor de tratat medical t impun coreclie totald precoce.
I'ra(amentul chirurgical este singua solu$e re_

^ comandabili. Banding-ul arterei pulmonare se prac_
tici la sugari dac6 nu este posibili coreclia totaii. in
mod corect se opereazd intre virsta d; 6-12 lun;
prin tehnica Rastelil, cu un singur patch, care inclu-
de DSA qi DSV. Mult mai dificild esre reconstitui-
rea celor dou6 valve AV competente. in centrele
de chirurgie cu mare experien![ mortalilatea opera-
tode este de 1O-15Vo.

P*tidclrta op,dffit atrefid (KA)

Defini{ie: comunicare anormald intre circulalia
sistemicd gi pulmonard la nivelul canalului arterial
persistent, situat inae artdra pulmonard qi aorta to-
racici, unde pltrunde la 5-10 mm, distal de emer-
genla aderei subclaviculare stAngi.

Canalul arterial este un rest al celui de-al 6-1ea
arc aortic idendicat incb din a 6-a sdptim2nX de ges-
talie, avand ro1 important in timpul citculatriei em-
briofetale, fiind sediul scurt-circuitiirii pasive a circu-
lagiei pulmonare. Sdngele esle asfel drenat inr-un
teritoriu cu rezistenJi vascrlard redusd (circulafia pla-
centad). Aceast[ formaliune anatomicl, caracteris-
tici vielii fetale se inchide funclional in primele 12
ore de via1d. gi anatomic in primele 3 slptdm6ni,
printr-urr proces de fibrozi. Cordonul fibros restant
este cunoscut sub numele de ligamentrmt arteiosus-
Pentru inchiddrea calalului arlerial intervine efectul
constrictiv al creqterii cantifiqii de oxigen din singe,
imediat postnatal. Acest efect este direct propo4io-
nal cu valsta gestaliei, fiind pulin evident la prema-
tuml mai mare de 1 000 g. Dactr se doreste men-
linerea deschisl a canalului arlerial imediat postna-
tal, se poate interveni eu perfuzii cu prostaglandinl.

Hemodinamicd: debitul sAngelul prin PCA de-
pinde de diametrul gi lungimea canalului arterial,
diferenla de presiune lntre aorti gi artera pulmonar[,
rezistenla circulatei sistemice, respectiv rezistenla
vasculard pulmonard, varsta gestatriei. Dac[ dimensi-
unile caralului sunt mici (lungime, diametru) rezis-
tenla pulmonarl reiativ ridicati face ca guntul si

Fig. 9.15 - Canal atriovenhicular, fonna colqpbte: comunicare
interventrjculare la nivelui seplului membranos, comunicare
inleratrialS aip ostium pdmum, aparat valwlat ahioventricular
!nlc, aspect echografic 2D la un sugar cu sin&om Dorn. (Co_

Fig. 9.16 Canal atdoventricitlar, folma completi; se con$ate
un odfici! larg fu zona ,,centrale" a corduli:i, aspect echogftflc
14 un no!-nlscut de B zile. (Coieclia IOMC, Dr. Ioana Anca.)

Cateterismul cardiac confirmd leziunile aaatomice
descrise, iar angiocardiografia demonstreaze ameste-
cul liber al sdngelui celor 4 camere in zona cen-
tral[ a cordului. Debitul pulmonar crescut conditio-
neazl intoarcere pulmoneid crescuid car€ suprasoli-
citl VS.

lec$a IOMC, Dr. Ioana Anca.)

1-



fie mic. DacS este vorba de rm canal de mari di_
mensiuni direc$a gi volumul gunnrlui sunt dictare
de raportul presiunilor aoftAlafler| pulmonard. Debi_
tul ma.re prinh-un 

,$unt larg realizeazd supraincdrca_
rca crcutaper pulmonare, cre$terea rezistentelor.
P.CA are conseciale clinice qi modalit4i evolutive
gi terapeutice diferite daci ne referim 1i prematur
sau nou-nlscut la termen.

* e Persistenta canalului arterial Ia prematur.
Prematuryl cu greutate micd la naqtere (sub 1500 g)
are particularitdli. hemodinamice leeate de varsti.
Foarte caracteristic este sistemul dJ redistributie a
sdngelui la ptemahrr, constAnd dinh-un flux san;in
mai redus spre bacurl gast'ointestinal qi rinichi ie$lice
enterocolita ulceronecroticd. de exemplu) gi un flux
sanguin crescut spre regiunea cefalicX (explicl inci_
denla- ridicati a hemoragiilor cranienei gi spre
pl6man, la nivelul PCA, ceea ce conduce li suora-
inclrcarea circulamrie a pl[miLnilor. prematuru] nu
este capabil sd limiteze gunnrl printr-o rezistenqd vas-
culard crescuti, de aceea ,,encombrarea.. oldminilor
este.AecventE. pldmnnul prematurilor fiind supus pre-
sjunilor sistemice prin exisbn(a gunUrlui stangadreipta
de la nivelul PCA. Scdderea drinaiului liuifatic ou!
monar de dupi nagtere favoizeazl edem alv#ar
sesizat $i de cre$terea presiunilor necesare ventilaliei
asistate- Rispunsul PCA la acliunea vasoconsfc-
toare a oxigenului este in directd legiturd cu durata
gesta[iei, deci insuficient, qi pCA rdmine deschis.

PCA la prematurul peste 1500 6 gi {Zrd detresd
respiratorie (care a prinrit surfactant prof actic sau
a clrui mami a primit steroizi) se manifest5 clinic
prin insuficienlS ventricularl stdngd (intoarcere ve-
noas[ pulmonartr crescutl), manifestati prin tahip-
nee, tahicardie qi raluri (edem alveoiar). Echocardio-
grafic se poate evidenlia PCA. Tratamentul medical
alinsuficienlei cardiace qi inchiderea farmacologicd
a PCA constituie recomandarea comunS. ih practici
inchiderea farmacologicd a PCA la prematui se in-
ceallcd tnaintea vdrstei de l0 zile ct indometacin ln
doz,E de 0,2 mg/kg i.v. in 3 doze succesive, admini-
saate i.v. cu pompa de perfuzie; 1a interval de 1,2-24.
ore. Este necesartr o diurezd bund gi valori ale crea-
tininei care s[ nu deplEeascd 1,6 mg/dl. Se estimea-
z[ cI PCA se inchide spontan spre vfusta de 2-3
luni, dacl manipularea farmacologic{ nu a reugit.

PCA La prematurul sub 10(fr & cu detes[ res-
piratorie severl in primele zile de via!6: adminis-
trarea de surfactant favoizeaz[" vindecarea pulmo-
nard, dar pe mlsur6 ce boirla pulmonard se vindecd
scade rezistenta vasculard pulmonartr, creqte debitul

singelui prin PCA, identificat > g07o din cazuri.
Ventila6ia mecanicd impune presiuni de ventilaEie
,91 .-T T-i perrn-u a invinge rezistenta pulmonard;
debitul singelui prin pCA poate fi itd't de mare
incit suflul si nu mai fie atdibil. paralel cu supra_
incdrcarea pulmonar[ se tealizeazi, sclderea irieitiei
altor organe 1in timpul diaslolei scade nedorit'pie_
siturea diastolicf, in aortd). in aceste cazuri s-a de_
monshat cA inchifurea chirurgicald a pCA ina:ntea
varstei de 10 zile are efect benefic, scizind durata
qi presiunea-ne-cesarS pentru vent'rlalie asistati. ln prac_
tic6, chiar-ftrrd complicalii hemodinamice maiore, se
incearcl inchiderea farmacologicd a pCA li orice
prema&rr sub 1000 g, ln a 3-a zi de viati. Numai
dacl dupd 72 ore de adminstrare de indometacin
insuficienla ventricular[ stang[ nu este controlatl,
se va avea in vedere iigatura chinrrgicall a canalu_
lui arterial.

o Persistenla canalului arterial la nou-ndscu-
tr:l la termen:

Incidenfi: PCA reprezinti 5-lO% dtn BCC, fiind
intaldtd cu o frecvenli de 112000 na$teri. pentu ne-
inchiderea PCA la alte vante decat la prematuri (un-
de existd circumstange hemodinamice ipeciale.; s-au
avansat mai multe ipoteze etiologice, dinae care una
incrimineazl virusul rubeolei, care se pare cd inter-
fereazl formarea unui gesut elastic arterial normal.

Hernodinamied: toate Sunftriie stingadreapta, in-
clusiv quntul prin PCA, depind de dimensiunile
canalului qi rezistenla vascular6 pulmonar6.. Printr-rm
canal artedal scurt, cu diametrul redus, rezistenla
pulmonarl crescuti din perioada neonatall limiteazl
cantitatea de sdnge care ajunge la plamin. Cu excep-
lia unui suflu sistolic de gradul I-II (rareori com-
ponenta diastoLic[ este perceput$, nu se pot identi-
fica alte semne clinice qi paraclinice. PCA de dimen-
siuni mai mari conduce la incErcare vasculari pul-
monarl (fig. 9.17), manifestard prin tahipnee. irita-
bilitate, cre$tere deficitar5. intoarcere venoasl cres-
cuti, hipeflrofie compensatorie a ventriculului st6ng.
Precordium hiperdinamic, asociat rmui suflu sisto-
lodiastolic (in care domini componenta sistolici.) cu
zgomot II int5rit la bazd constituie semnele clinice
caracteristice a1e PCA. In timp, se fustaleazl boala
vasculari pulmonard obstructivd precedati de hiper-
tensiune pulmonarb (de debit). Magnitudinea reald a
debitului prin $unt este greu de cuantificat chiar prin
metode invazive (cateterism cardiac, angiocardiogra-
fie) care permit in schimb mdsurtrtori obiective pri-
vind valoarea presiunii in artera pulmonard qi a re-
zistenlei arteriolare.
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Fig. 9.17 .- Persistenla canaluhi araedal (PCA) cu $unt larg
sle.,ngaireapta ri incErcare vascularE p,tfnonaJA- aslect radio.
logic la un sugar in \arstb de b luni l  operat la 7luni.  e|olul ia

po\loperatorie bunb.

Tratamentl
1. Manipularea farmacologicl a PCA este posibi,

ld exclusiv la prematuri: ea este inoperantd la aou-
ndscutul la termen sau la a.lte varste gi nu vor fi
fecute tentative in acest sens.

2. Inchiderea PCA prin ocluder a devenit o prac-
rici curentd in centrele cu experien$ in cardiologia
pediatricl intervenlionali (frg. 9.18 A $i B). Intodu-
cerea ocluder-ului se Iace pe cale ateriaki, exisldnd
discu$i privind momentul optim, tipul de ocluder,
eficienia in timp.

3. Tratamentul chirurgical se face prina-o tehni-
cd mai simpli decit in alte qrmturi stdnga-dreapta,
nefiind necesarb CEC. Se preconizeazd secliunea Qi
nu ligatura PCA, existand situalii de recanalizare
dupl ligatura simpl[. Singura contraindicalie este
reprezentatd de hipertensiunea pulmonare fixd. Coarc-
talia de aorte asociat[ PCA complicl tehaica chi-
rursicali.

8. Anornolii cle hodului de ielire
din ventriculul rling

Stenoza dottid valvdori (SA)

Defrni{ie: tulburare de ejeclie sistolic[ a ventri-
culului sting consecutivl stram$rii orificiului aortic
vahrrlar.

IncidenlA: cea mai frecventi BCC este bicaspl-
dia aorticd., care este insi asimptomaticd in copilX-

Fi4- 9-lB Persistenla canalului artedal A: Aspect radiologic, proieclie antero,posterioard, dupd lnchiderea canalului arterial pdn
ocluder Amplatzeq v vtztabzgazl ocludet-ul care este €dioopac. B: Acelagi caz, imaginea raCtotogica de F|Iofil- (Coleclia Clinicn de

Pediahuie Grigore Alexandrescu, Bucure$ti.)

t
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rie, dar devine stenoticl ia adult. SA valvulard re-
predrnd 3-6Vo din BCC, fiind de trei ori mai frec-
ventl la sexul masculin. in 2OEo dtn cazuri se aso-
ciazd. cu alle anomalii.

Anomalii anatomiee: valvulele aortice semilu-
nare sunt in$o$ate, rigide, unite prin marginile lor
libere, alcltuind un ,d6me", cu convexitatea spre
lumenul aortei, avdad un orificiu central stenotic.
Inelul valvular aortic este qi el subdezvoltat. in mod
secrndar se dezvoltd hiperlrofia VS qi uneori dila-
talia poststenotic[ a aortei ascendente.

Ilemodinamici: anomalia hemodinamicl esenqia-
1d const[ in gradientul de presiune intre VS qi aor-
tI in timpul perioadei de ejeclie sistolic[. Gravitatea
SA ca gi consecin{ele hemodinamice se judec[ in func-
[ie de gradientul sistolic (forma gravd > 60 mmHg)
gi suprafala valvulard (formd gravd <0,5 cm2lm2 su-
prafald corporal6). Aria efectivl in sistold se calcu-
leaz[ dupd formula Gorlin. Un gradient de 45 mmHg
se insole$te de o seidere a fracliei de ejeclie de
407o! In mndi;ii de repaus debitul VS rdmdne adec-
vat, dar in timpul efortului creqte mult gradientul
de presiune. Inilial VS se hiperFofiazd pentm a
face fa@ acestei sarcini, dar in timp se instaleazd
insufrcien{a VS gi stazX retrogradS. Aprovizionarea
cu sdnge a miocardului poate fi compromisd prin
reducerea fluxului diastolic in aderele coronare.

Simptomatologie: ?n fomele comwre copilul este
asimptomatic sau poate avea un suflu sistolic des-
coperit la un examen clinic de rutind.

In SA stransd (orifrciul valvular < 0,5 cm2lm2
suprafalI corporall, gradient > 60 mmHg), se inre-
gistreazi semne clinice ca fatigabilitate 1a efort, du-
reri anginoase, dureri abdominale, transpiralii profu-
ze, sincope (debihi cardiac nu poate asigura un flux
cerebral adecvat). Moartea subiti poale surveni Ar
19Vo dim cazai, mai ales cu ocazia unui efort frzic.
Examenul obiectiv detecteaz[ un suflu sistolic de
ejeclie, de gradul III-IV, care iradiaz6 pe traiectul
arterelor carotide, av6nd ma"rimum de auscultagie la
baza cordului. Suflul este mai pulin audibil in
formele severe de boall iar disparilia suflului este
egal5 cu progresia SA. in 2OVo drn cazuri se poate
percepe un suflu de regurgitalie aortic5, care devine
nai evident cu ocazia endocarditei bacteriene supra- '
adiugale.

Explordri paraclinice:
Radiografa toracicd aratl in mod obiqnuit un

cord de dimensiuni normale, eventual cu v6rirl ro-

tunjit (hipefrofie ventriculard s€ngd concentricd).
Mlrirea de volum a VS nu exprim5 de obicei gra-
dul stenozei. Este posibil5 viztaltzarea aortei dila-
tate (poststenotici) sau stazd retuogradd pulmonard
(supraincbrcare vasculard pulmonarb).

ECG poab fi normal5, chiar in unele SA stranse.
HVS gi subdenivelarea ST insoliti de inversarea
undei T in derivatriile precordiale sugereazl SA se-
verd. Magnitudinea undelor R qi Q in V6 este prc-
dictibild pentiu severitatea stenozei.

Testul la efort face parte dintre investigaliile
recomandate, deqi poate fi normal chiar intr-o SA
$ransi la copil. Depresimea segmenhrlui ST cu 1 mm
la efort este sugestiv[ pentru un gradient transsis-
tolic >50 mnHg. Aceeagi semnificalie o are gi sc[-
derea TA la proba de efort.

Echocardio grafia 2D evidetgaz| stenozi aorticA
valvulari, hipertrofia VS, dimensiunea cavitalii VS
la sfirqitul diastolei (fig. 9.79, 9.20 qi 9.21)" Echo
Doppler permite evidenlierea velocititrii fluxului san-
guin prin zrlna slenozatA gi calculul gradientului de
presiune transvalvulard. Calculul ariei vah-ulare re-
prezintd un impofant element de prognostic Ai toto-
datd criteriu obiectiv pentru mlsuri terapeutice.

Cateterismul Ei angiocardiogrzfia nu sunt abso-
lut necesare inainte de efectuarea val.r.rrlonlastiei.

Tra tament:
1. Yalvuloplastia cu balon reprezinti indicalia te-

rapeuticl de primd alegere in orice SA cu gradient
transstenotic > 60 mmHg, cu o suprafali <0,5 cm4r*

Fig. 9.19 - Stenoz[ aonicx vahulari la o feti![ de 12 ani; valva
sigmoidd aorticd mult ?ngrogati. hiperechogeni, cu deschidere
.edusi ln titrlpul sisrolei, aspecr echogafic ZD. (Coleclia IOMC,

Dr. Ioana Anca.)
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Fig. 9.20 - Stenoze aorticb valvularA la un b[iat in varsd de
7 ani. Valva aorlici lngoqatE, intens hipeleciogenx, aspect echo-

grafic 2D. (Colectria IOMC, Dr. Ioana Anca.)

Fie. 9.21 - Stenoztr aofiicI valvulartr la un bliat ln veIs|[ de
10 ani; valva signoidi aorticx mult lnglo$at4 hiperechogen5" cu
aspect,,en d6me". Hiperhofie concentlic! venuicular{ stang!,

aspect echografic 2D. (Coleclia IOMC, Dr. Ioana Anca.)

suprafa!tr corporal[. Valvuloplastia se soldeazd gi cu

un grad de regurgitare aortic[ medie, sesizabiltr ln
aproape toate cazurile.

2. Valvul,otomia (chirurgicali) arc acela$i efect
secundar (regurgitare aortic[). Restenozarea postope-
ratorie este posibilt prin calcilicarea valvelor res-
umte.

3. tntncuirea valvei aortice cu o valvd prosteti'
cd reprezintd o opliune mai noul. Se utilizeazd gre-

II de aortl sau grefd de aderd pulmonari plasatl in
pozilia aortei. Succesul postoperator depinde ?n ma-
re mdsurS de experienla echipei chirugicale.
" o Stenoza aorticE critici la nou-niscut qi su-
gar. SA cu manifesdri clinice precoce constituie o ur-
genli terapeuticd- Sugarul se prezinti cu semne cli-
nice de insuficienli cardiacl (cardiomegalie, tahicar-
die, congestie pulmonarl), suflu sistolic apicai. Aqa
cum este de presupus, efectul terapiei medicale este
modest. Severitatea tabloului clinic impune aten{ie
privind leziunile obstructive etajate la nivelul cordu-
lui sting (sindrom Shone), mult mai greu de tratat.
Asocierea fibroelastozei contribuie la sciderea per-
formanlelor VS. Se incearcb valvuloplastie cu balon,
deqi unele centre de tratament considerl cd valvulo-
tomia (cb:mg1calI) s-ar solda cu rezultate superioare.

Stelozd lotticd snywalwhrd (SASY) i sk&ond Wiltms

DeEni{ie: 'ingustare congenital5 a aortei ascenden-
te, care cupriirde o zond variati (difuz sau localizat)
situati deasupra emergeni€i arterelor coronare. Afecli-
unea se tansmite zutozomal dominant.

Anatomic, este vorba de hipoplazia aortei ascen-
dente, realizat[ prin lngrogarea gi dezorganizarea
mediei aortei. Degi arterele coronare "3e nasc inain-
tea zonei de stenoz6, ele sufertr foarle precoce un
proces de aterosclefoze. Caracterul genetic al aces-
tei anomatii a fost relativ recent individualizat ln 1993
s-a identificat gena pentru stenoza aorticI supra-
vah'ularl situat[ pe aceeagi subunitate cromozomi-
al[ cu elastina, la nivelul bralului lung a] cromozo-
mului 7.

Inciden{a SASV este 1/25 000 nou-nisculi - ano-
malia vasculari tipictr poate fi htehitd izolat (ca t[-
s6tur[ autozomal dominant[) sau ca manifestare aor-
tictr in cadrul sindromului Williams, afecliune multi-
sistemic[ cu debut ln prima copil5rie, caracta;izat}.
prin facies particular (,Blfin") (fie. 9.22), hipercalce-
mie qi boalS vascularl multiorganicd (SASV, leziuni
cdronadene, renaie etc.) (fig. 9'23, 9.24 gi 9.25).
Media aodei indivizilor afectati evidenliaza un aran-
jament bizar al fibrelor elastice (fig. 9.26' 9,27)'
colagen in cantitate excesiv[, in mare contrast cu
asDectul mediei aortice normale, alctrtuittr din sha-
tuii paralele de lesut elastic. Mutalia genei pentru
elastia[ @ralul lung al cromozomului 7) altereazd
structura $i funcEionalitatea aortei, vas al cirui pe-
rete are in structurtr o mare cantitate de lesut elas-



Fig. 9 24 Aspecr bisropatologic in cazul din fig. 9.23. Arrera
gastrici cu calcificare !i ingrosare a limitantei elastice inGme;

F

i"

F

I

Fig, 9,23 ", Stenozi sorticd supreveivulard, cu inrFregnaro cal-
e{yE a Fcreteluj artblial evide[t[ Fe i].!treag& lungime a aortei.
bifurcElie $i artercle iliace conun0 (aspect anetolnopatologie

mtlcrossopic),

tie. Aspectul fenotipie din sindronrul Willianrs are
cxpresie clinie5 foarte variabild, unii Burtdtori de
gend f i ind asirnpromatic i .  in afzua idenuf icedi  genei.
eehocardiografia Doppier ofer6 eriterii obieetive de
ineadfare, existdnd posibilitatea de a euantifiea apro-
pierea perelilor aoftci la nivelul joncliurui sinonr-
bulare.

Slmptomatologia cardiaed seam6n6 eu eea din
SA, exist6nd rjse de insufueieng cardiae6 fla su-
geri), infarer Brecoee sau moafic subirg in eopiltu.ie.

3g Tratat d€ Fedittr, ie

Fry. a.25 Accla$i c:lr ca tn tig. 9.23, rspecl hjsloDalolosic
a.r unul vls artcrial la njvelui oriocarduLui: proliferarea intlnr*ei.

calciiicarea limitantei eiastice irterne.

Ftg. 9.26 : Sindrorn Wi11iams, esloet hirtolatolagje, StflrerurR
anorndb & teruluhi elaEfio r peleteiui artcfial.

. . '

Fig. 9.22 - Facies tipic in sindromul Wiiliams (facie-" ffi



306 TRATAT DE PEDIATRIE

Fig. 9.27 - Sindrom Wiliiams, aspect miqoscopic al peretelui
aoltei; stluctura alormali a stratului elastic al peretelui vascular.

Explorlri paraclinice: ECG demonsteazd. hiper
fofia VS qi semne de ischemie miocardicl. Echo
2D stgereaz[ dramtorarea aodei ascendente.

Tratamentul formelor severe este deceplionant.
lnsuccesul vahuloplastiei qi vah'ulotomiei a fdcut si
se considere ctr fulocuirea aortei hipoplastice cu gre-
fX prosteticl este solulia de a1es, cu toate marile
dificult[1i tehnice gi financiare pe care le presupune.

Coatcrafu k aortd (CoA)

Defrni{ie: zoni de lngustare a iumenului arterial
situati obi$ouit la joncliunea intre arcul aortic Ai
aorta descendentd (toracicd) la locul de inserlie al
iigamentului arterial (iuxtaductal).

Inciden{d: CoA reprezinti 6-8Vo din BCC, fihd
clasificatd intre leziunile obstructive ale corduiui
st6ng. CoA se poate tansmite'autozomal dominant,
ca un defect a1 mediei arteriale. Este cea mai ftec-
ventd leziune asociati sindromului Tumer (3574).

Anomalii anatomice: lungimea zonei de coarc-
ta{ie, ca qi sediul inguslrii, poate fi variabill; existb
coarctalia aoriei abdominale la distanll de cana]ul
arterial. Se poate considera cd originea malformafiei
este un defect al mediei aortEi caiacteizat prin dis-
parilia stratului de lesut elastic de la acest nivel, aso-
ciatA cu prollferarca inttmei. Necroza elastictr medi-
alx constituie substratul histologic pentru un posibil
anevrism de aorti. CoA poate face parie dintr-un
complex de leziuni obstructive ale cordului stang: ste-
noza mitrale congenitald, bicuspidia aortei, stenoza
aortictr valvulari, stenoz: aortic[ supravalvularS, coarc-

talia de aort Toate aceste anomalii sunt elemente
constitrtive ale sindromului Shone.

Hemodinamica este dominati de hipertensiunea
arterial5 (hiperTA), care se dezvolti deasupra zonei
de coarctalie aorticd., asociati cu hipotensiune arteri-
a1i poststenoticl, care afe ca principald consecinli
hipoperfr.rzia jum6tllii inferioare a corpului. Aceasti
situalie a condus la descrierea ,,clasici" a copilului
cu CoA av&rd aspect ,3t1*ic" 9i pletoric, precum pi
hipertensiune arteriali la membrele superioare in
contrast cu aspectul gracil al jumft{ii inferioare a
corpului asociat cu hipotensiune arterialI la mem-
brele inferioare. Tulburlrile de irigalie favoizeazl
dezvoltarea circula{iei colaterale, un adevdrat by-
pass al zonei coarctate. HiperTA nu este numai de
cauzd mecanicl ci poate interveni qi activarea meca-
nismului reninl-angiotensin{ pus in fimclie de hipo-
vasculariza{ia renall. VS se hipertrofiaztr concentric
pentru a-$i cre$te debitul sistolic ca respuns la post-
sarcina pe care o are de invins. Cele mai frecvente
artere implicate in circulalia colateralS sunt ramudle
arterei subclaviculare stingi gi arterele intercostale,
perechile a III-a qi a IV-a.

Simptomatologia diferl dupl gradul de severita-
te al coarctatiei Ei vfusta la care se face referire. Se
descriu trei aspecte clinice majore:

a) Sugar cu insuficienld cardiacd.
b) Copil cu hipertensiune arteriall.
c) Copil cu suflu sistolic.
a) Sugar cu insuficimld cardiacd- Debutr:l clinic

precoce (a sugar) este semn sigur de gravitate a
leziunii (CoA gravi). Simptomatoiogia devine evi-
dentd dup[ inchiderea foramen ovale qi PCA, cAnd
debitul sistolic al VS este silit s6 haverseze zona de
stremtorare aorticfl. Funclia ventricular[ se menline
un timp normald, dar VS se hipenrofiazl pentru a
reugi depdgirea gradientului. Creqte TA deasupra zonei
de coarctalie. Dacd zona de coarctalie este foarte
intinsn qi foaqte ingusd, VS se decompenseazl herno-
dinamic (imediat poshatal) deoarece nu are timp sl
se hipertrofieze. Dacl se adaugi qi un qunt stAnga-
dreapta printr-un DSV asociat, semnele de insufi-
cienll cardiacd sunt catastrofale gi, neaatati in pri-
meie 10-15 zile de via!5, poate conduce la deces.
Din cauza insuficienlei VS nu se poate demonstra
hipertensiunea 

^rteria76, 
iar inctrrcarea circulatorie

pulmonarl @SA, PCA) indreapti atenlia clinicia-
nului spre quntul stAnga-dreapta. Diagnosticul de
CoA la sugar qi nou-n[scut este dificil, chiar daci
se practicl echocardiografra 2D.



b) CoA la copil. De obicei diagnosticul este evo_
cat la un gcolar de varstd m.icd la care se desco_
perd discrepan{a intre valorile TA de la membreie
slperioare qi inferioare (atentie: acest semn deosebit
de important poate lipsi!). Pulsul femural absent sau
slab bdtut poate fi un semn evocator, dar $i el este
inconstant, mai ales in insuficienla cardiacl. Auscul_
taior se evidenliazi un su{lu sistolic de eiectie cu
m3rmum de auscultalie apical sau p. 

-u.girr"us€ngd a stemului, insolit (sau nu) de freamit 
-catar

in furculip stemald. Oricare din acesre semne poate
! disqet (sau poate lipsi) deoarece Coe poate fi
larg5. insuficienla VS scade valoarea TA sistolicd.
u'unchiul brahiocefalic se poate naqte sub zona de
coarcta$e a aortei, aftera subclavie poate fl si ea
stenotic6 etc-

Exploriri paraclinice:
Radiografa torrscicd evidenlazd la sugar lm aspect

nespecific constAnd din cardiornegalie qi incIrcarea
circulaliei pulmonare. CopiJul mai ,u.i pour" pr._
z-nta alungirea arcului inferior smng al coriului, ero_
zirmea marginii inferioare a coasielor (dupi vdrsta
de 5-6 ani) gi amprentd de esofag realizad de dila_
t4ia postductatd a aortei, dupd zona de coarctalie.

ECG eviden$azd HVS (hipemofia VS r, cu atat
mar sugestivd cu cat v6rsta copilului este mai micd
y s-a.exclus prin alte mijloace de diagno<ric SA.

LchocardiograJia 2D exclude alte cauze mdfor_
mative 

,asociate- Sectriunea suprastemald a axului lung
eri<iengiazd coarc&rgia aonei toracice superioare. EchJ
Doppler are mare valoare diagrosticd, cdci sesizeazi
sediul obsfuc$ei. severiratea consecinlelor hemodi_
ym1!. d. CoA dupi vireza siingelui. Un gradienr
de 70-80 nmHg la niveiul coarctafiei este conside_
rd 

-semn 
de g-avitate, in schimb un gradient de nu_

rnai l0 mmHg incadreaztr CoA intr-o formd clinicd
trsoai. Gradientul nu exprimtr rotdeauna reverihtea
defecrul ui, gradientul av6nd raloare mici chiar il
CoA stdnsd prin disfuncgia VS (scdderea debitului
cadiac), leziuni multiple obstructive ale cordului
atug (sindrom Shone) sau pCA larg, care permite
sart{ircuitarea volumului de sdnge obligat ia strn_
bd zona aorticl ingustatl.

-II.RI in proiec{ie sagitali sau parasagitald este
cmsiderat{ cea mai fiabild metodi imagistici pen-
au obiectivarea exactd a zonei CoA.

Caeteismul qi angiografia sunt metode valorca_
sa penhu definirea exact[ a anatomiei si severitltii
cmctaliei. Pentru sugar, catererismul artirial esre di-

ficil tehnic (cu posibile complicalii), de aceea se
practicA cateterism venos cu abordarea arterosradl
(aansseptah) a VS. Se obfn date imporiante p;vind
funclia VS, starea rezistenlei pulmonare, ianalul
arterial persistent qi circuialia colaterali. Se sta-
bileqte cu precizie gradientul presiunii transstenotice.
Cea mai precisd melodi de obiectivare a CoA prin
metode invazive este aortogama ascendenr.d efeiru-
at6 cu substanle de contrast neionice, 2.3 mtks..

lslorie naturald: CoA care prezinti semre de
insuficienli cardiaci la sugar este o boald foarte
g!av.a, c.u mortalitate care ajunge la g47o in primul
an de viati dacd nu se reugeqte dilatarea zonei ste_
notice. CoA neoperatd dar diagnosticatd la varsta
de qcolar conduce la deces (durata medie de viatl:
3l-34 ani) prin insuficienli cardiaca. anevrism sau
ruptud de aortI, endocarditl bacterianl sau hemo_
ragie cerebralE (hiperTA permanenti.). Aceasta favo-
izeazd Si leziul' arteriosclerotice precoce. nu numai
la nirelul vaselor cerebrale. ci gi al celor coronare.
Cel mai grav prognostic il au pacienlii cu sindrom
Shone.

Tratament: orice sugar sau nou-nircut cu CoA si
insuficienld cardiacl necesiG tratamenl imediat oen_
tru stabilizarea performan{elor VS cu diuretice si
digoxin. evenrual vasodilahtoare rcaptoprilt. in pri_
mele zile de viaii pare benefici mentinerla pCA ies_
chis +i aceasta se realizeazd cu perfuzie continud cu
prosrlglandine E @rostin) in dozi de 0,05 pg/kg/min
(se poate creste la 0,i-0,15 pglkglmin). - -

Angioplastia percutanatd cu balon se recomandi-u:r.fomele u;oa-re sau la sugar. indicagia majord fi_
ind CoA nativd. Mecanismul dilatdrii isre re'prezen-
tat de rupruri de i-3 mm ale nrediei arterije care
se vindeci in circa 8 strptlmAni. Dintre efectele tar_
dive nedorite sunt de notat: srenoza.rea recurenta a
CoA in urmltorii 2-8 ani (mai ales dacl angioplas-
tia a fosr uahzaf la sugart. apari$a anevJsmului
de aortA (O-SOVot t la l-l ani duptr procedurd. Hiper_
tensiunea paradoxald nu este semnilati dupd aceastd
manevrd. Sugarul cumuleazd risc crescut p.nt u t-o-_
boza..aonicd. ce nu este depEit de riscurile ope_
ratorii pentru virstele mici.

^ 
Traiamentul chirurgical al CoA simptomatice se

efectueazi optim la virsta de 3-5 ani-. Se rezecd
zona afectat[, urmati de anastomozl terminotermi-
nal6- sau 

-se 
practici angioplastie cu patch prostedc.

Se mai udlizeazd by-pass iDb-e zona supra- gi cea sub-
stenotici. Deoarece tehnica chirurgicall presupune
clamparea aoftei, acest timp nu va aepaSi:O_S5'min



(s-au semnalat cantri de paraplegie prin ischemie
meduiar5). Este bine crmoscuti aparilia postoperato-
ie a sindromului postcoarctectamie, care consta din
aparilia intre a 3-a - a 5-a zi dupi intervenlie a unor
valori ridicate ale TA (se considerd ci se datoresc
activdrii sistemului nervos simpatic sau a sistemu-
1ui reninl-angiotersinl prin stimularea barorecepto-
rilor). Tratarea acestui sindrom poate fi dificil5; se
utilizeazd medicalia aatihipertensivi clasicl qi medi-
camente beta-blocante: Uneod se noteazl sindrom
dureros abdominal violent gi chiar infarct intestinal
datorat aceloraqi tulburiri vasomotorii in teritoriul
digestir. Recoarctalia postoperatoie este posibil5.
Este recomandabil sI se incerce angioplastie tans-
cutanatl cu balon decdt reintervenlie chirurgicaltr.
I5Vo dtn operalii necesitd reintervenlie dupd 5 ani
gi 30Vo dupd 10 ani. Indicalia de reintervenlie chi-
rurgicald este un gradient de > 40 mmHg.

Dintre incidentele postoperatodi mai sunt de sem-
nalat hipertensiunea arteriald de efort (exercise-
hyperTA), anewismul de aortl (25Vo dintre pacienlii
operali cu patch prostetic), diseclia de aorti (favo-
rizatl de necroza chisticd mediali) qi endarterita
bacterianl sau endocardita bacterianb grefatb pe
valva aortic[ bicuspidi.

|tudromi de ord t AN Wpksli.

Defini$c grup de anomalii cardiace congenitale
caracterizat prin subdezvoltarea aorte.i +/- coarctalie
de aorti, subdezvoltarea valvulelor aortice, a ven-
triculului sting, a valvei mitrale (atretici +/- steno-
ticd) qi a aAiului stAng, reunite sub denumirea de
cord stirg hipoplastic.

Inciden{i: sexul masculin este mu afectat (67Vo),
prevalenla fiind de 0,163/1000 naqteri. Asocierea cu
anomalii cromozomiale a fost semnalati, deqi s-a
sugerat qi o posibill transmitere autozomal recesivS.

Anomalii anatomice: in afara celor subliniaLe in
definilie se constatS dilatarea atriului drept, dilatarea
qi regurgitarea 1a nivelul valvei tricuspide, dilatarea
arterei pulmonare. Intreg cordul stang gi aorta sunt
hipoplazice- ln 9OVo dn cazuri existd un tip de co-
municare interatrial6 qi asocierea unor anomalii par-

!ia1e de intoarcere venoasl nu este exceplionaiS. Fi-
broelastoza la nivelul VS nu este rartr.

Hemodinamici: leziunile cordului stAng fac ca
din punct de vedere hemodinamic acesta sd se com-

porte ca in stenoza aorticS. Atrezia aortei gi a val-
vei mitrale face obligatorie existenla unui Sunt s$nga-
dreapta la nivel atrial gi a unui $lmt drcapta-stanga
la nivelui PCA. Sistemul de presiuni din cordul
drept este foafie ridicat. Oxigenarea sistemicd este
redusS, tendinla la colaps qi hipotensiune arterialS
este comun6.

Simptomatologia este dominatd de cianoza care
se instaleazl dupl primele ore de via{d 1a un nou-
nescut la termen. 5AVo dintre copii au qi semne de
colaps vascular, cu valori ali: tensiunii arteriale sis-
temice de ,10 mmHg, tendin!5 la hipotermie. Insu-
ficienla cardiace globai[ (tahicardle, tahipnee, hepato-
megalie) este inevitabill din primele zile de via!tr.
Auscultator se poate identifica un mic suflu de ejec-
{ie sau zgomote cardiace asurzite. Puisul femural
poate fr slab bdtut-

Examene paraclinice:
Radiogmfa tora.icd. poate fi necaracteristicS, pre-

zentAnd cord globulos in care domini cavititile drep-
te. Abseflla umbrei aodei ascendente face s5 aparl
o angulalie la joncliunea opacit5lii venei cave supe-
rioare cu umbra atriului sting (aspectul a fost com-
parat cu al cifrei 5, imagine in oglind6!). Compo-
nenta pllmonarb este variabild, dar mai frecvent
existi hipervascularizalie pulmonard.

ECG evidwrp'azd ritm sinusal cu hipertrolie drcap-
td evidenti. Anomaliile ST-T reflectl insuficien$
coronadan5.

Echocardiografia 2D evidenliazl anomaliile ana-
tomice amintite. Dac[ existi atrezie mitrall qi aorti-
c[, VS esrc greu de vizualizat, AS are mici dimen-
siuni, in contrast cu cordul drept (AD, VD, AP).
Investigaliile invatrte precizeazl gravele tulburfui
hemodinamice. Existi o experien{i considerabil5 pe
plan mondiai referitoare la diagnosticul prenatal (pin
echocardiografie fetal5) a1 sindromului de cord sting
hipoplastic. Numeroase considerente etice, medicale,
profesionale qi familiale inhl in disculie atunci cdnd
dupi discuJi! oneste se ia hotirirea intreruperii sar-
cinii, av6nd in vedere v;torul incert al acestol copii'
Prevalenla la na$tere a sindromului este influenlati
remarcabil de aceste descoperiri ale echocardiolo-
giei fetale.

Istorie naturali: malformaEie complexi, extrem
de grav6, depistatl din prima n de via1A, are o su-
pravie{uire de scurti durati (deces in procent de
957o in prima lund de viaje). Considerattr phnd de
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cuand deasupra oriciror resursc rerapeuuce, cutoagte
unele rezultate favorabile in centre foarte bine uti_
late $i cu ma-re. e\perienl5 in cardiologia pediaricd.
,. ]rframentul impune abordarea compiiri muhi_
T:tiT*a 

a cazului. Se incepe cu pEV cu prosra_
Sland]na pentru menlinerea deschisd a pcn qi ,ep_
:os:omle -cu 

balon pentru crearea unui lunr inrera_
utal. dacd acesta lipsea sau era insufici;nt. Se maiare ir vedere Eahnlentul acidozei metaboij... in o;-rmla ehnicilor. operatorii pafiatire s_a propus, suc_
c€siv..refutca Norwood. fhetni_Fontanr. ca iradiu in.
Ermedrar tnaJDF de operafa Fontan_Baudet. Cenhe_
le Jo_arle, specjalizale propun transplanrul de cord carlluca sotul]e, de \,ijtor qi exisrd oarec:fe experienUi
rn tume. problema donarorilor qi a efectelor'pe rei-
men lung ale acestor terapii eroice rimini a fi
eYaluatd-

C. ftromtlii ole trortului de ierire
din venkirulul drepf

O mare varietate de tezirini atatomice se supun
acestei definilii, cum sunt: stenoza valvulari pulmo-
nara. stenoza subvalrulard pulmonard, stenoza trun_
ctuulur afterei pulntonare rAp) sau a ramurijol. ei.
aceste anomalii ale ractujui de ielire djn VD oor
fi in\entariate izolar sau ,n oro.ier. 

", 
J,* rnuftl._

malii, cum sunt DSV.

Stemza phnonatd valv,rtdrd izolot| (gp)

Inciden{i: reprezintd 8-1OZo din BCC.
_ Anomalii anatomice: ,,,alvele pulmonare sunt su_

date pa4ial, avlnd forml conicl (,pn d6me,), centraie
de un orificiu. Fuziunea valvulelor p"t*"n*. ..i.
intovirSgiti de ingroqarea acestora (aslect displazicj.
Originea m.alforma{ei esre de fapr o anomalie a 1e_sulutut conjuncuv care irtrd jn sFuctura valrejor. -in
mod- r ip ic.  SP cu valr i  d isplasr lcd esre jnreL t i i  la
:,:1,1,:, "indr?T 

Noonan r407o). Fdrd a fi propor_
Fonala cu Eadul stenozei. se noreazd dilaragia po.r_
stenotici a AP.

._ Hemodinamici: Sp conduce la cregterea presiu_
nilor in,.VD qi hiperrrofia (ftra hiperplazie) iibrelor
nxocardlce. 

_ care tinde sd menfnd Lrn debit sjstolic
\enmcular drept normal. Scdderea apomllui de sinee
]a elaman afecteazl oxigenarea 5i in.;rnp,. in"ii_
leaza ctanoza de efon. apoi ea se permanendzeazd.

. Simptomatologie: pacientul poate fi asimotomatic
6r. ooar sugarul cu Sp criticd devine simjtomatic.

-Dispneea 
de e fort li oboseala apar d"ar ;;"; ;.;;_

rul ca"rdjac este inadec\3t. In Sp striur.e sau dlph
ifgrruq f;ce mar-i surr posibile ,incope. E;;r;;|,;
tr,zlc al bolna\ului poare evidengia a\imetie toracl_
cd, suflu sistolic variabil cu respiralia gi graaul de
obstruclie, audibil in focarul Ap.'Datd Splrt. _U_rici' pe margLnea stangd a \lemului !e rnai poate
auzr un sul lu s i , ro l ic  de regurgi ta!e r icuspi j iand.
Zgomorul II este intdrit in focamt i"firr.rrri;, pr*
porljonal cu gradul stenore-.

Examindri paraclinice:
Rali-ogra1a (ora.;ca poale er idengia o siluetd

cardracd utor modificard prin procminenp arcu lLr.i
supenor drcpt (arriul drept r sat a arculuj np qarc,,l
rruJlocru 

"rang) daroriLi dilaragiei poststenotice e Ap.
HVD (h.lpenrofia VD, poate conduce la ridicarea
rlt.r1uJr,i cordului deasupra diafr agmului. Circularia
putmonari este sEracd, datoritl volumului mic de
sAnge supus hematozei.

ICG poare da relap norrrrale sau eridentiazi
semne de HVD- UndeJe p inalre. ascuqite. exprimA
hiperhofia Af. S-a stabilit cI ."i.ta 

'r.tugie'int 

"undeie R inaite in V.l - V5 qi presiunea 'sistotici
crescutd in VD.

. Echocardiograf-a 2D evidenliazl cu exactitate ie-
znnea. Valva pulmonard proemind irl lumenul Ap si
se_ poare evidentia si dilara$e pojl\tenodctl. Ix c;_
zul u,rei SP displastice. inelul valvular pulmonar e.r
tupoplasbc. lbilele ra.h ulare *ym grousi Ei mobile ii;?u existii di latalie paststetxottco.

.Echo Doppler preazeazd gradientul de presiune
pnn lalva pulmonarb stenoticd qi permite calcularea
suplafelei valvulare.

Caleterismul cardiac aduce preciziri referitoare la
severitatea gi localizarea stenozei. Un gradient de
presiune lr-ansstenotic >10-15 mrnHg gi1 presiune
in \,D >-30 35 mmHg sunt considerare valori paro-
Josice. SP-esle moderald dacd suprafala ualrei are
1-2 cm2/m2 suprafald corporald, pL cind Sp severd
are o suprafali de numai O,Z5 cm2/m2. Clasifica-r_ea
SP in.ugoare.__medil gi serere se face pe crirerii cti_
ll:. i ' l.nyd,nrTce 

(presiLtner in VD;i suprafala
\aivu,ard, .  O presiune in \D sub 50 mmHg;i  un
gradient fansstenotic de 35-;10 

--Hg "oi..p,rnJunei SP ugoare. in Sp medie presiunea 
.clrn 

\rD' esre
egaia cu cea din \ S. Sp critici esre definjG de
i,alorile presirmii \fD care depdgesc valoriie sisle_
mice gi un gradient transstenotic de g0 mmHg.
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Angiocardiagrafia obiectiveazl dilatalia postste-
notici, dar nu existli nici o corelalie intre aceasta
qi gradul SP.

Istoria nafurali a malfomraliei depinde de severi-
tatea stenozei, degi in mod aparent paradoxal nu
existi un paralelism net intre severitatea simptome-
lor qi gradul tulburirilor hemodinamice. Agravarea
SP cu vdrsta este o notiune importantX qi cunoscu-
t[. De fapt stenoza nu se agraveazi per se, ci doar
raportul intre gradul stenozei gi suprafala corporal[
(invers propo4ional). Simptom€ clinice detectate in
jurul v&stei de 2 ani pot s[ exprime o SP severi.
Gradientul de presiune transstenotic[ impune tipul
de tratament. SP se poate complica cu endocarditl
bacteriani, atit lnainte cdt qi dupd intervenlie.

Tratament:
!. Valvuloplastia transluminald. percutanatd ca

balon constituie modalitatea terapeuticd de elecqie
pentru tratamentul intervenlional al SP. Dupd vahu-
loplastie gradientul scade vertiginos. Rezultatele sunt
considerate excelente, dar ele sunt mai puJin specta-
culoase in cazul SP displastice care, insolite de inel
valvular mic, constituie o contraindicalie formalb
pentru valvuloplastie. Indicalia se menline daci ine-
lul valvular are un diametru >75Vo dtn valorile ore-
dictibile pennu vdrsta bolnavului. Prognosticul inde-
ptrrtat este excelent.

2. Valvulntomia chirurgicald presupune interven-
{ie sub CEC, vizua)izarea diecti a AP, lSrgirea ine-
lului valvular cu un patch (gradient > 80. rrmHg). Se
ob[ine de obicei o insuficienll valwlarl pulmonar[,
mai bine tolerad hemodinamic decit SP critici.

Orice nou-ndscuJ^sttu sugar simptomatic rccesitd.
tatament imediat. ln caz de insuficienli cardiacl
indicalia terapeutice nu este tratamentul digitalo-di-
uretic, ci valvuloplastia cu balon, pecedatX de per-
fuzie cu prostaglandini E. In orice SP manifesti la
nou-nlscut este de dorit menlinerea deschistr a PCA,
manipulat farmacologic cu Prostin (prostaglandinl
E), in dozd de 0,05 pg^g/min. DacI SP este rela-
tiv bine tolerati in prima copilSrie, se poate amana
valvuloplastia cu balon panl in juru1 v6rstei de 2-
4 ani.

Stffiza rmatfu Mqd pu[ on$e

Se prezint[ ca o malformalie vascular[ izolat6
sau intovfuflgind alte defecte anatomice; poate fi

unicd sau multipli, a unui ram arterial principal sau
nu (stenoze etajate ale arterei pulmonare). Descris[
dupl intoducerea angiografiei in practica clinic[, se
asociaz[ cu sindrom Ehlers-Danlos sau Williams.
S-a discutat posibilul efect teratogen al infecliei fe-
tale cu virus urlian, caxe ar interfera formarea lesu-
nrlui elastic vascular. Sindromul Alagille este o arterio-
hepatopatie care asociaztr stenoze seriate ale adere-
lor pulmonare periferice cu colestaz[ intrahepaticl
de diferite grade de severitate.

Hemodinamic, tulburfile se suprapun pe cele
din SP grave, gradul tulburirilor depinzdnd de gradul
de stenozd, precum qi de rtrsunehrl acestora asupra
funcliei veatriculului drept.

Clinica este foarte variabili, de la total asimpto-
matic la dispnee de efort. Uneod este posibild evi-
den6ierea unui suflu sistolic in axil6 sau dorsal" ln
apropierea zonei arterelor stenozate.

Cateterismul cardiae, dar mai ales angiogrartq
eviden(iazl sediile de stenozl artedal5 pulmonar[,
distribulia leziunilor, gradientul de presiune intre
zonele stenozate.

Istorie naturali: evolulia se suprapune peste cea
a SP. cu deosebire c[. fdr[ tehnici invazive de dia-
gnostic, rdmene necunoscut[-

Tratamentul este dificil $i necesiti mult profe-
sionalism din partea serviciilor de cardiologie inter-
venlional[. Formele ugoare sau medii, mai ales cele
unilaterale nu necesittr tratament- Se utilizeazi angio-
plastia cu balon, plasarea de stenturi metalice la
nivelul mnelor stenozate (ambele metode presupua
dificult{i tehnice) sau melode chirurgicale pentru
slenozele ramurilor pulmonare mari sau bifurcate-
Diametrul arterial poate fi l5rgit cu patch-uri sau se
fac by-pass-uri cu tuburi gore-tex pentru scurt-cir-
cuitarea zonelor stenozate.

Ahezh alg'.d pah,o'r$e

Reprezinti una dintre cele mai pulin comune eti-
ologii ale BCC (O,71Vo), fiind asociati cu o mare
mortalitate. Prevalenla este 0,083/1000 naSteri.

Anomalii anatomics valva pulmonar[ este neper-
forattr, astfel ctr fluxul sanguin pulmonar este asigu-
rat prin PCA. Se mai asociaztr hipoplazia venaiculu-
lui drept (VD), anomalia valvei aicuspide (adesea
displazii) gi anomalii ale arterelor coronare. Pentru
asigurarea fimcgionalittrlii inimii existi comunicare



inleratriali (DSAl. atriul &€pr (AD) avind dimensi_
uru neobiqnuite. Anomaliile arlerelor coronare au
:1 

iTpg"Tt impact asupra algoritmului terapeudc.
Lrcunga n arterele coronare depinde de valoarea
presiunii diastolice din aorti. Dictr existd leziuni
coronare obstrrctive, presiunea aorticd diastolicd nu
poate asigura un flux coronarian continuu gi se insta-
leazd un flux sanguin rerograd, cu originla in VD.

.slmptomatologia esle dominala de cianozl aparen_
ti imediat dupl na.ltere, la un nou-nlscut la termen.
Cianoza se accennreazi dupd inchiderea pCA. Auscul_
talor jste audibil. un suflu pansistolic pe marginea
stdngi a stemului produs de regurgitarel n-icuslpiai.
Hipoxemia severA se insoleqte Je icidoz{ meta'boli-
c5. Fird iniervengia terapeu c6 moartea survine cu_
r6nd dupd naqtere.

Exploriri paraclinice:

, Radiografia toracicd. evidengazi cardiomegalie cu
pldm0n hiperclar.

ECG eviden$azd semne majore de HAD (hiper_
{o!a AD) gi HVS cu anomalii ale segmenuiui' ST
qi ischemie subendocardictr.

Echocardiografia 2D confirm| configuralia ana_
tornic[ anormalS a valvei pulmonare, cu atrezie a
arterei pulmonare, hipoplazie de ventricul dreot.
comunicare interatriald lobligatorie).

Ech o Do pp le r precize az6 direcgia dreapta_stinga
a $untului prin DSA gi reguryita(ia ticuspidi.

-. 
Attgiocardiografia este obligatorie pentru stabi_

lirea dimensiunilor VD. Gradul de oiigenare din
circulagia sistemicl reflecti. fl uxul sanguiipulmonar.
Se evidenliazd eventuale conexiuni ventriculocoro_
nare qi dacl circulalia coronarl este total sau partial
dependenttr de venaiculul dreot.

Tratemenh

^ 
1.. Obiectjrrl imediat (urgent) este menginerea

func$onald a PCA prin perfizie cu prostaglandird E.
Se. asiguri astfel un flux sanguin pulmonar obliga_
toriu. Corectarea acidozei metabolice se face c6n_
comitent.

2. Septostomia cu balon pennite un qunt dreap_
ta-stAnga la nivel interatrial.

3. Tratamentul chirurgical, foarte laborios iSi pro-
pune sd rezolve cele doud anomalii majore:'hipo_
plazia VD gi dependenla circulaliei coronare 

-de

veltriculul drepr Se urmlregte reconstrucgia tractu-
lui de ieqire din VD pentru a da o qansd de dezvol-
tare. a \tD btpoplaztc qi asigurarea rmui gunt sis_
reIIlIcopulmonar.

4. Transpl antul de cord.

fetdoglo fttor

.Definifie: malformalie de cord cianogend carac_
ls,izattr 

-prin 
SP qi DSV prin care guntul are o di_

reclte dreapta-stanga. Dextropozilia aortei este un
caracter secundar, ca gi hiperaofia \fD, fiecare din-
tre anomalii contribuind la definirea clasice a tetra_
logiei Fallot.

Boala se incadreaz5 hemodinamic in anomaliile
tractului de iegire din VD, care nu se soldeazd cu
irrclrcare circulatorie pulmonard datoriti Sp asoci-
ate, in conditiile unui DSV larg nerestrictiv, care
tinde si egalizeze presiurrile celor doud ventricule.

Inciden(d: tehalogia Fallot este cea mai frecven-
tI boall^_congenitala cianogeni de inimd, reprczen-
td,nd lAVo din BCC. Se asociaztr cu sindrorf Down
in procenr de 87o din cazuri gi cu sindrom Noonan
in l1a dtn caztti.

Anomalii anatomice: l. DSV larg, perimembra_
nos, permilAnd o zon[ de continuitate intre valvele
atrioventriculare qi valvele sigmoide aoftice. 2. Ste-
noza pulmonard (SP) poate fi valvulartr (cu valve
pulnronare anormaje I sau infundibulari (hioertrofie
musculard a tractului de ieq.ire din VD). Mult mai
rar se intalnesc SP supravalvularl sau stenoze arte_
riale pulmonare etajate. 3. Dextropoz.Qia aortei est}
realizatd printr-o rotire a tracnrlui de lesire din VS.
asdel cd sinusul coronar drept este situat mai la
stinga qi mai anterjor. prezenla u;tui DSV larg cre_
eazi. impresia rmei dilatalii a aortei gi de dixtro_
pozifie aortici (..aond clare pe sept..t. Arcul aortic
la dreapta esre identificat la 28% din cazurt. 4. Hi_
peftrofia vmtriculului drept este consecinta hemodi-
namicii rulburale. 5. Anomaliite vasolor coionare sunt
foarte important a fr identificate, aceasti informatie
fiind de extreml importanli pentru chirurg. 6. pid-
mhnii sunt hipopla*ici, subirigaii. Ramurile arterei
pulmonare cresc pdnd la virsta de 2 ani. Corectia
chirurgicall realizati inainte de aceastl vdrsttr oer-
mite ameliordri remarcabile ale structurii uu""rl-.
a pldminiior.

Hemodinamici: DSV larg, nerestrictiv permite
egdizarea presiunilor intre cele doui ventricule. Di-
reclia quntului depinde de gradul Sp. intr-o Sp strarr-
sd, direclia $untului este dreapta-stinga gi aorta pri-
me;te in principal singe din VD, care se hipertro-
fiazd. Cianoza se accentueazd la efon, arunci cdnd
scederea rezistenlei sistemic€ favorizeazi quntul
dreapta-stinga. Poliglobulia gi hipervascozitatei sdn-
gelui cresc riscul accidentelor vasculare cerebrale.
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PenFu sciderea volumului $un$lui dreapta-stinga
copiii i$i cresc intuitiv rezistenla sistemicS. preferdnd
pozitia ,Be vine" (squatting') deoarece angularea mte-
rei femurale are$te rezistenla sistemicd. Crizele aoxi-
ce se datorssc spasmrdui infimdibular care scade su-
plimentar fluxul sanguin pulmonar. Cianoza se dato-
reqte in principal hipoperfuziei pulmonare condilio-
nate de SP qi mai pulin $lmtului dreapta-stanga.

Simptomatologie: tabloul clinic este variabil, in
func1ie de varsta la care se face evaluarea gi gradul
SP, de care depinde severitatea cianozei. Cianoza
poate lipsi la na{tere qi niciodatd tetralogia Fallot
nu evolueazi cu insuficien$ cardiaci. Auscultaior
se identific[ un suflu sistolic de gradul III.IV audi-
bil la bazi. Este expresia stetacusticd a SP, deoarece
DSV lqrg, nerestrictiy este silenlios in tetralogia
Fallot! Zgomoi l este normal, dar zgomotul II
poate lipsi (fluxul sanguin pulmonar este redus). ln
timp, hipoxia cronicd condilioneazl aparitria degete-
lor hipocratice (fig. 9.28), dificdtnli de cregtere sau
complicalii. Patru categorii de evenimente pot inter-
veni ln evolugia clinicd a copilului cu tetralogie
Fallot.

Ftg. 9.2E - Dcgote bipocrctlce int!-ul ccz de tetlalogie Fallot;
b{i8l tn Y{rst{ de 9 ani, neoperat.

l, eizele a eei€e euaetcnstiee perioadei de su-
gar apar h spocial dimineala, la scularg, precipiffrte
de activitatea fizied (todeti, alimentatic). h mod brusc
cii{roza se aoceatucazb !em6&abi1, apar tiburdri res-
piratoril (tahipnee) gi a1e stdrii de congtienld, Suflu1
sistolic dcvine inaudibil. Crizele anoxiee ss datoresc
spasmului infimdibular qi frsevenF lor constituie ia-
dicalie de interventrie chirurgicald. Tahipneea este
conBeeintra ti nu eauza Erizclor anoxioc.

2. Squatting, sau pozilia pe vine, este adoptatl de
pregcolar, in mod intuitiv, prin aceasta reugind s[
scadl debitul dreapta-stinga prin DSV. In aceast6
pozilie creqte tezistenta vascularl sistemica.

3. Abcesul cerebral esb o complicagie redutabil5
a tetralogiei Fallot. Nri apare inaintea v0rstei de 2 ani
gi se datoreqte scurt-circuitXtii filtrului reprezentat
de circulalia puimonard. Este o complicalie tipici .
pentru tetralogia Fallot, care se manifestd clinic cu
tot cofiegiul de simptoine: hipertermie, fenomene de
hipertensiune intracranian5, semne neurologice de
focar' Diagnosticul !€ precizeaze prin CT cerebral
6g. 9.29't.

Fig, 9,29 - Aspect computeFtomografic cerebral cate ovi
denliaz[ doux imagini de &bcese cerebrale ln elllisfeta sang6,
la uR bolnav cu tetlalogie Fallot, h valstu d€ 4 ani, neopetat.

4. Endoeafiita bacteriatld, comDlioe frcvent tetra-
'<ia FaUot (a doua ca frecvenld dupl DSV).

Explordrl parscllnlce!
Radiogrufia toracied poata s[ nu aduc{ date su-

gestive pcn8u diagnostic, Evidenlierea unei 
^eardio-ffiegalii exelude fannal tetrulogld Fallol. Ia mod

clasic, hlpovascularizalia pulmonard, conoavitatea'
areului mijlociu ctAng, aroul aortic lu dexaopozilie
(20%) gi silu*a cardiac{,,en sab6t" constituie aspec-
nrl radiologic sugcstiv pcntnr acest diagnostic. In
etapa actllal! de exigen!{, radiografi& caldiopulmo-
nai6 aduee numai infoErelii sugeetive, dar nu este
suficienti pcntru punerea diagroeticului (fig: 9,30).



ItS 
o.Sq- Terralogie Fallol. aspccl ,a4iologic {diagnosric con_

Iumat pnn catelerism ii infaoperalor): inagine de pl:iman .,c]a/.;
rlu se realizeazx aspect clasic de cord .,en sab6t.,.

ECG: este eviden-ri IIVD cu devierea la dreaota
a axei elecrice (unda R in derivagiile drepte, unde
S in derivaliile stingi). Preoperator ritmul. este sinu-
sal, dar postoperatoi" se inregistreazd relariv frecvent
ta}}iari8nii ventriculare.

Ec hocardiograf a 2 D precizeazd. leziunile anato-
rniee, fiind metoda optimd pentu diagnostic. DSV
perimembranos, dextropozilia aorlei Qi continuitate
lntre valira aitral5 $i valvele aotrice semilunare lm_
preund cu stenoza pulmonard (valurlar{ sau infrrndi_
bular[), HVD Si eventual originea anormaid a arte_
relor coronare pot f: identificate (fig 9.31.A pi B),

Cateteismul cardiac este cerut preoperator de'unele centre de chirurgie cardiovasculari. Se noteazl
egahzarea presiunilor intre cele doud ventrjcule. pre_
srunea_ in VD depinde de gradul Sp. presiunea ill Ap
deprnde ti ea de SP. fiind sclzurd intr-o Sp sraosd.

Angiocardiografia poate evidenfia in plus even_
tua.le stenoze arteriale pulmonare etaiaie. pentru
anomalii de coronare sau de ramuri ale arterei pul_
monare sunt necesare angiografii selective lcea mai
trecventE a.nomalie coronard este emergenln afterei
coronare antenoare descendente din artera coronari
dreaptd)- Dacd se doreqte identificarea colateralelor

. srsErxcopulmonare este necesari aortograma (cate_
terism sting).

.Anomalii hematologice; hemoglobina gi hemato-
critul au valori ridicate in tetralogia Fallot, ceea ce
conduce Ja creqterea vdscozitEgij sirngelui. Valoarea
-normali" a henioglobinei exprimd in fond anemie.
S5.a1ocia{ tulburiri de coagulare importante. in spe_
cial in reiagie cu actul operator. Hematocritul peste
657-o 

_consrituie indicagie de intervenlie chirurgicali.
Istorie naturald: suprrvieguirea-paciennrl-ui cu

tetralogie Fallot este posibil4 numai sub rezerva
tatamennrlui chirurgical. Daci Sp nu este foarte sten-
sd, cu itreJul unei hipoxii cronice care tulbur[ dez_
voltarea somatictr gi performanlele iatelectuale ale
copilului, unele cazi;ri aj:rng la virsta de gcolar gi
un numer mic de cazuri neoperate ating vdrsta de
adllt tdnEr. Riscul complicaqiilor infec-tioase este
relativ ridicat. Cu inaintarea in vdrstil, hemodinami-
ca tetralogiei Fallot se poate ,,ameliora,, prin dezvol_

40: Tratet de pediatde
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tfiea unor anastomoze sistemicopulrnonare care lmbu-
nlttrlesc vascularizafia precarl a pl5mdnilor. Mani-
festtrrile hematologice sunt gi ele mai importante la
verstele mai mari- Din aceste motive, operarea bol-
navilor la virste mari cre$te rata accidentelor hemo-
ragice postoperatorii 6i scade probabilitatea unei
dezvoltiri cvasinormale a circulaliei arteriale pulmo-
nare, chiar dacd s-a practicat coreclie chirurgicalS
completS.

Tratament: srmt vizate inilial posibilele cornpli-
calii preoperatorii.

"1. Cizele anoxice constttr)le prin ele lnsele indica-
$e de corecgie chirurgicall totald. in cursul crizei se
reeomandd flectarea membrelor inferioare ale susa-
rului (imitand pozigia de squaning). Se adminisneld
oxigea, se poate administra morfinI (0,2 mg/kg corp)
i.m., cu efect inotrop negativ asupra musculaturii
infundibulare. Se mai conteazd pe scdderea agitagiei
$ ameliorarea hipoxiei. Propranololul 0,01 mg/kg/do-
z[ i.v-, in crizi (se va cre$te eu precaulie pAnI la
O,1 mglkgldozd i.v.), urmat de adminishare orald de
3-5 mgllr:g/^ in scop profilactic, are efecte asemtrni-
toare (scade spasmul infundibular prin efect inotrop
negativ). Existi situalii exteme in care sistarea crizei
s-a obtinut numai sub anestezie generalh.

2- Profilaxia erclocarditei bacteriene, in general
acc€ptata, este de actualitate atet pre-, cit qi post-
operator.

3- Tratmnentul chirurgical: tehnicile paliative
@lalock-Taussing, Potts, Watemton) qi-au pierdut mult
din interes in etapa actual5. Una din precauliile
tehnice prevede ca debitul guntului sistemicopulmo-
nar care se realtzeazl in cursul intervenliei, cu sco-
pul ameliorddi circulaliei pulmonare, sd. nu incarce
in mod nedorit pHmnnul. Opliunile terapeutice actu-
ale se indreaptd cltre coreclie chirurgicaitr total5 per
primam. Aceasta trebuie efectuag precoce in forme-
le grave, c[ci, scdzdnd hipoxia cronici qi amelio-
rdnd circulalia pulmonarl se conteazf, gi pe cregte-
rea pllmdnilor (alveolar[ gi vasculard). Vhrsta foarte
mic[ (sub I an) constituie un important factor de
risc operator. Intervenlia se efectueazi optim intre
varsta de 1-2 ani, cu CEC. Se corecteazi DSV cu
patch gi se l{rgegte inelul valvei pulmonare (even-
tual tot cu patch de dacron).

, , Postoperator, se inregisteazl urm[toarele posi-
bile complicaEii (cele mai frecvente):

- regurgitatie pulmonal[;
- persistenla stenozei infimdibulare;

- $unt rezidual la nivelul DSV;
- epanqament pleural uni- sau bilateral (mai pro-

babil dac[ intervenlia se efectueaz[ la virst[ mai
mare);

* bloc de ramurd dreaptd. mai rar bloc atrio-
ventricular complel care nlcesiti pacing;

- ariimii cu ectopii ventriculare, depistate doar
in 6Vo dtn cazuri evaluate periodic.

hocentnl lor se ridici \a 45Vo dacd se folosegte
inregistrarea Holter. Aritmiile sunt mai frecvente
pentru cazudle operate tardiv (peste virsta de 7 ani).
Se discuti dacl ritrnurile ectopice sunt consecinE
interventriei chirurgicale sau ele au fost preexistente,
avAnd ca substrat un grad de fibrozd ventriculard
dreaptd.

D. fuomdii ole vahelor ltdoyenlriruhre

Malformaliile valvelor aaioventriculare pot sur-
veni izolat sau asociat cu alte leziuni congenitale. O
parte din acestea au fost deja reamintite: leziunile
obstructive a1e cordului st6ng care alcltuiesc com-
plexul de anomalii ale sindromului Shone sau valva
atioventricularl comun[ din canalul atrioventricu-
lar, formS complet[. ln aceasti secliune vor fi tre-
cute in revistd entit5lile morfopatogenice in care
malformatia valvei atrioventriculare este inventariatl
ca leziune principall (eventual unicl).

fidlornnlfr .otgaldlale de dvci nitrde

o Slemzo nllrffi flqanldd

Defini$e: stenoza mitrall congenitalb reprezintl
un gmp de anomalii afect6nd {iferitele componente
ale aparatului valvular mitral- ln forma izolati este
intilnitl rar.

Variante anatomicei din punct de vedere anato-
mic anomaliile pot cuprinde foilele valvei mitrale,
cordajele (structurl, lungime, inse4ie) sau mugchii
papilari. Asocierea cu coarcta{ia de aofiA san cu ste-
noza aorticl valvulard este relativ frecvent con5ta-
tati. Stenoza mitali congenitalS care se insole$te de
DSA este cunoscuti in cardiologia clasici sub nu-
mele de sindrom Lutembacher. Inserlia tuturor cor-
dajeior tendinoase pe un singur mupchi papilar a1c5-
tuiegle ,yalva mitraltr in paraqutil" gi face pade de
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obicei din complexul de anomalii obstuctive ale cor_
dllui stang, sindromul Shone. Atrezia mitratd inso_
!fte . d-e hipoplazia VS reprezint-d in fond o formd
cltruca a srndromului de cord stAng hipoplastic.

, , 
H",.odnaITtoi: obsrucgia tuncqiLafu ;;p-r*_

ru valvula-r mitral conduce Ia stazl in AS, in vene_
le nu]m91are qi capilarele alveolare. i, tirrp,.,.."_

^za 
mitral5 congenitalS se complicI cu hipert.n"iune

in artera pulmonarl gi disfuncfie ventricularl dreao_
ra. Keducerea debitului sisrofc a VS gi hipoperfuzia
renali contribuie la decompensare caraiacd lloUald.
.. Sim ptomatologies momentuI aparilei mJni fesrd_

rilor clinice depinde de gradul sienozei mtrae lieventualete lezuni asociate. Inchiderea pCA dupd nas-
tere reduce fluxul sistemic. Staza pulmonard fa-fi_
rizeazd infecfiile respiratorii recurente la sugar. Se_
rruotogta stetacusticd esre diferitd de cea d.ii steno_

-. ryrrl1 reumatismald. Foigele valvei mirrale s;r
relabv.rnllexibile 6i imobile. Se poate aul un suflu
orasrolrc de micd fiecvengd gi intensitate, cu accen_ruare presrsrolicd. cu maxim de auscultagie la apex.
care dispare dacl debitul sisrolic este firu.t .JJr"(stenoztr str6ns[).

Examene paraclinice:

- 
Radiografia nracicd: dtagncxticul este gteu de sus-

linut-radiologic (AS de miri dimensiuniJ *rr-Eac(HAS - hipertrofia AS _ asociat 
"" 

HA6 -;-IfVD,
care sugereazd stenozi mitrall strdns[)- Dlatarea Adse poate solda cu tahiaritmii supraventriculare.

,lclocgrdiografa 2D este cea mai valoroasl me_todi de diagnostic, identificAnd aparaful vahrilar mi_
tral (mobilitate, .inse4ie.1. cordajele, djmensiunea VSqr aspectul tractului de ie$ire din VS.

Ech.o Doppler permite evaluarea uner eventuale
:gu.rgitatii mitale asociate, calculeazl gradientul Jepresrune 

.fansstenotic qi suprafap orifi;iului m;tralruncEonal.

,I:!*:(i"er!f a .t ransesofagiand rin speciat laadultul fandr) aduce imponante informa{i suplimen_
tare.

- 
Tratamenh formele ugoare sau medii beneficia_

,rl, 1. . 
ouq-.*.. medical (terap.ia convengionali arnsuncrenfer cardiace, a tulburdrilor de ritrn sau ainGc{.ilor pulmonare). Existd comunicare rezultare

Tavoratrrle dupd valmloplasde cu balon, dar metoda
terapeutici optiml a formelor de stenoztr mitrJ6
.strAn$* este tratamentul chirurgical. Succ"sul ope-rator depinde de volumul VS gi vdrsta i" ;";;;_
tur tnterven$ei. Valoarea h.ipertensiunii pulmonare

:: .Td.1.r .O: -"ryrale lu esre bine cuantificattr (ca
rn formele dobinditel). Valvuloplastia este conside-
rr,," 

9"g 
o. manerr.d qi trebuie urmate de proreza.re

valvuta.ra. dupl ce tece perioada de crel;re. pro_
gnosncu.l este agravat rnult de asocierea lezirmilor
obstructive st6nsi.

flallomolii .tryfldh ale vdvei tr*uqilh

. Artetit yalyei hiaitpi.rle

. Defrni{ie: malformagie congenitali caracterizard
pnn abs€nla oricdrei comuniclri inue atriul.drept Siventriculul drept, daoriti atreziei valvei tfi"u.oia.i-

Anomalii anatomice, hemodinamici: atrezi; ;-
clisp-r{Lalociag cu sept interventricular intact pre-

lnt5 
VD higgdastig gi atrezia (srenoza) arterei iul-monare. cu hipoperfuzie pulmonard. Circulada lul_

mon,ara:sT 
:slggatd de gunnri stamga_dreapl siur-

ate ta velul pCA. Dacd atezia tricuspidi se in_sole;te de DSV larg gi nu existi nici un tbstacol oe
catea de golire u yD, * obgine hiperperfuzie pulmo_
aara. Aceasta variand anammicd lmai rard) asocia_
zI de obicei gi transpoziiie a vaselor mari (TC;).

se descnu asfel doul variante hemodinamice in
]Ti1, "d":i. g"ulpi|.,_ ! anume: cu flux putmo_
nar scazut 

_$i hipoplazia VD, forma cea mai comund
{ t.) St cu llux pulmonar crescut, DSV larg. asociat
cu TGA qi tendinp la decompensare a VS (2).

. Amesrecul singelui pulmonar cu al celui iiste_
mrc are loc Ia nivelul atriului stdng. care primeste
atirt circul_agia de inroarc€re pulmoiard, 

"ai ; ;j;_
culaFa de rntoarcere venoasd sistemicd. Snnge-le din
atriul drept este drenat in atriul sting printr_r.L OSa,
comunicare obligatorie p.nt., ,rpru-ui.1oir.u io uu._
zia tr-icuspidd. Direcgii gunrului prii, OSa ."L
dreapta-stanga.

Exist5 deci doui tipuri de qunturi:

.o. un qunt- obligatoriu dreapta_snnga la nivel inrer_
amal. car_ e unde str scadd presiunea in atriul dreot:

- : 
*uj sau mai multe gunturi st6ngadreapta. carereauzeaza, rerntoarcerea sdngelui in circulaEii pulno_

liil, 
*,"t qrin pCA sau prin DSV l_g ri.pi int..-venmcular ihheruDt)-

Simptomatologia este domina€ de cianozi, care
3T. 

f.T. pre3ae, di1 primele zile de viaia- nor_
mete cu hipoperfuzie pulmonari dezvolti crize anoxi_
ce sau abces cerebral. Formele cu flux pulmonar
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creseut se prezintd clinic cu tahipnee, infeclii respi poate fi necesar banding-ul arlerei pulmonare in pe-
raiorii repetate gi ?n timp dezvoltd hipertensir:ne pul- rioada de sugar. Opera(ia Fontan, foarte ingenioasd
monarl gi chiar boal5 vaseular[ pulmonarE obstruc-' ca priacipiu de restabilire a hemodinamicii pmfund
tivi. Majoritatea cazurilor prezinti auscultatbr un modificate, este urmate de complicafii relativ ftec-
suflu pansistolic audibil pe marginea stangi a cor- vente (tromboza atriului drept sau a arterei pulmo-
dului.

Examene paraclinice:
Radiografia pulmonard poate evidenlia cel pu;in

doud aspecte, in funclie de malforma{iile asociate
atreziei tricuspide. Se poa intilni fie o silueti car-
diac[ gi circulalie pulmonard redusd, fre, in cealaltl
variantd, cardiomegalie gi flux arterial pulmonar
crescut.

ECG: se constate cI dominl semnele de deviere
la stinga a arei electrice qi hipertrofie stingl (atri-
al5 qi ventricularl). Hiperro{ia atriall dreaptd poate
fi identificati electric la 809a dintre bolnavi.

Echocardiografia 2D demonstreaz[ absenta ecou-
rilor valvei ticuspide, hipoplazia VD, diiatalia AD
qi qunturile obligatorii DSA, DSV, PCA, eventual
TGA.

Cateterismul cardiac Si angiografa devin obliga-
torii pentru stabilirea exacte a tutuor anomaliilor gi
a tipurilor de modificdri hemodinamice, Sonda de
cateterism (angiografie) pitrunde ln AD dilatat dar,
dupd introducerea substanlei de contrast, nu urnea-
zi opacifierea VD, deoarece valva tricuspidl este
atrezici. Este necesari angiografie venniculard sthngl
selectivl pentru a evidenlia DSV, ventricultl drept
hipoplastic sau obstruclia clii de golire a venlr:icu1u-
lui drepf, even&rala asociere a transpoziliei vaselor
mari (ftecventtr).

Istorie natural[: in ciuda acestor complexe ano-
malii, pacien$i cu atr€zia valvei tricuspide pot r[mi-
ne stabili circulator un numlr de ani. Cu inainta-
rea in varstI se poate expecta decomlnnsarea VS,
acesta fiind obligat s[ pompeze a€t fluxul sanguin
sistemic, cit qi pe cel pulmonar.

Tratamen& mbsuriie iniliale sunt comune oriclrui
nou-nSseut cu BCC cianogenl (cu cianozi foarte
precoce), qi anume mentinerea deschisd a PCA prin
perfuzia cu prostaglandin[ E, septostomie atrial5 cu
balon, eventual o anastomozi patativi sistemico-
pulmonarl de tip Blalock-Taussing- Mai tArziu, o
anastomozd iip Gleen (vena cavl superioarl dreap-
ti - artera pulmonare dreapt[) este necesard inainte
de a se practica operalia Fontan, recomandatb copii-
lor cu vhrsta cuprinsi intre 2-15 ani, avOnd un flux
pulmonar redus. In fornele cu hiperdebit pulmonar

na.re, anuru severe),

. Afiondi, Ehste{ra

Defrnifie: entitate morfologicd distinct[ caracteri-
zatd printr-o mare varietate anatomictr a valvei tri-
cuspide, a cdrei inserlie nu mai este aliniatd inelu-
lui atrioventricular, ci este situati undeva, pe pere-
tele ventriculului drept, in apropierea virfului eor-
dului (malimplantarca valvei tricusprde). Carnera de
admisie a \rD este ataqati anatomic Ai helnodinamic
AD (,atrializarea VD"). Cavitatea VD este micqorat5,
dar cu peretele ventricular de dimensiuni normale.
Vaiva tricuspidd maliriplantatl poate fi insuficientii,
permilOnd regurgitalie sistolicS.

Inciden(a este 0,5Vo din BCC gi pare mai ridica-
ti la copiii mamelor tratate cu litiu in timpul sar-
cinii. Asocierea altor anomalii @SA, DSV) este po-
sibil[.

Hemodinamica poate 6 variabil modificatA. dc la
caz 7a caz. Deplasarea mici a valvei tuicuspide, care
nu este intovdrZ.gitl de insuficienld funclionald mar-
cati este bine tolerati qi permite supravieguirea flirl
nici o intervenlie pAn[ la vfusta de adult.

Deplasarea marcati a valvei asociatd cu un $rmt
dreapia-stanga prin DSA condilioneazl cianoza. Din
cauza valvei tricuspide insuficiente, in timpul sisto-
lei ventriculare o parte din sange se reAitoarce in AD
gi apoi prin DSA ajunge in circulaga sistemici gi
o c^antitate mai mici p[tlnde in adera pu]monard.

In perioada neonatal[ existi rezisten$ vasculare
pulmonarl crescuti. Reducerea dimensiunilor \fD
face posibil ca fo4a de contracgie a acestuia (dimi-
nuat{) s5 nu poatd invinge presiunea din ariera pul-
monar5. Fluxul arterial pulmonar este foarte sclzut
qi cianoza este foarte marcate. Pe mdsura sclderij
rezistenlei in circula{ia pulmonard, VD este toi mai
capabil se igi indeplineascl funclia de pompi efici-
ent[ gi cianoza se amelioreazd progresiv. Asocierea
unui grad de insuficien$ tricuspidianl complicl hemo-
dinamica din anomalia Ebstein. Cianoza se amelio-
reazd. lenl pe m6surl ce ne indep[rttrm de momen-
tul na$erii, dar se poate reinstala la adolesoen$ dac[
septurile interventriculare sunt intacte.



Simptomatologie: debutul precqce al manifestd-
rilor clinice cu cianozd qi insuficienli cardiac[ neo-
natall reprezintl tiparul cel mai obiqnuit de prezen-
tare a anomaliei Ebsteiir. Camcleristic (qi unic pentm
acesttr ma.lformalie I este ameliorarea trephte a ciano-
zei dupl cdteva strptdmini, paralel cu scdderea fizio-
logictr a reaistenlei vasculare pulmonare- Dilatarea
enorml a AD (care include qi o porliune din \rD)
favoizeaz4, aparilia tahiaritrniilor supraventriculare.
Regurgitalia tricuspidiani frecvent asociatl se demascd
printr-un suflu sistolic cu maximum de auscultalie pe
marginea stangl a sternului. Zgomofil III audibil
este considerat sugestiv pentru anomalia Ebstein.

Explordri paraclinice:
Rad i ografi a t o rac ic d eviden$azd cardiomegalie

(in special pe seama AD) qi hipoperfuzie pulmonarb
la orice nou-nlscut simirtomatic, dar mai tfuziu
radiografia poate avea aspect normal-

ECG se caracterizeazl pt'tn modificdri care indi-
cd HAD (foarte caracteristi^ci), cu unde P ?ralte qi
largi in derivaliile drepe. in SO-ZSEI cazuri se in-
regisheazi tahiaritmii supraventriculare, ca qi flutter,
fibrilalie.

Echacardiografia 2D este examenul ,,cheie", care
identificd leziunea qi gradul de,.coborl,re" a inse4iei
valvei tricuspide sub planul inelului atrioventicular
in apropierea apexului, micqor6nd cavitatea VD in
comparalie cu a VS. Asocierea altor anomalii gi
qunturi inhacardiace este posibild.

Echo Doppler cuantificd gradul de regurgitagie
tricuspidian5, eventual asocierea unei atrezii pulmo-
nare reale (sau numai ,,funclionale" la nou-ndscut).
,,Atrializarea" unei zone- de futindere variabili a VD
devine evidenti. Metodele invazive nu sunt oblisa-
torii pentru perfectarea diagnosticului.

Tratamenh anomalia Ebstein simptomatici. la
nou-ntrscut impune o atitudine de expectativ5, total
diferiti de ce se intreprinde in alte cauze de cia-
nozi cardiacl neonatald" Se recomandd supraveghere
activl (expectativ[) in primele slptdmani de vial[,
in aSteptarea sciderii fiziologice a rezistenlelor vas-
culare pulmonare care se soldeaz[ cu ameliorarea
spontanl a cianozei. Sunt cazuri ln care hipoperfu-
zia pulmonar[ impune menlinerea deschis6 a pCA
prin perfuzie cu prostaglandinl E. Dupi aceasttr
prime etapl evolulia ulterioar6 a bolnavului poate
fi f6r[ incidente pdn[ la adolescen$, chnd cianoza
se poate reinstala prin disfunclie ventrieulari. ln acest
moment se pune problerna corecliei chirurgicale.

Chiar in perioada de sugar rur flux pulmonar foarte
scazut poate impune o interventrie paliativd de tiput
anastomozei Blalock-Taussing sau Gleen Qa copilul
mai mare). Corecfia chirurgicaltr total[ (tebnica Car-
pentier) presupune : mobilizarea inserliei aparatului
valvular gi plicatrrarea longitudinali a AD. Epi-
soade repetate de aritrnii, necontrolate medical, aduc
in discugie abla$a fasciculelor prin curenli de radio-
fiecven$, deqi nu existi o experien!5 vastd in ano-
malia Ebstein.

E. Origineo alornlli ! nc]ilor y03e
5i o orterelor roronore

hanspozllit confurd r wseht ,ffit (lGAl.
Dirmspzifu

Definifie: malformalie congenitald caracterizatl
prin originea marilor vase din ventricule neadecvate:
aorta se naqte din ventriculul drept qi artera pulmo-
narS din ventriculul sting. Conexiunea atrioventricu-
lar[ este corectd, in schimb conexiunea ventriculo-
arteriall este discordanttr. Se asociaz[ de obicei cu
situs solitus qi in general nu existi alte malformalii
concornitente. Se vorbeqte in aceste situa{ii de TGA
completS, total5 qi necoree&itii.

Inciden{5: TGA reprezinti 5-7Va dtn BCC. fiind
intilnitd cu o incidenli de 20-30/100 0O0 na5teri.
Predominanga sexului masculin este notabile 00%).

Anomalii anatomice principala anomalie este
pozilia anormal5 a marilor artere (aorta $i artera
pulmonard). Emergenla aortei este din ventriculul
drept, fiind situatd anterior qi la dreapta, emergenla
aderei pulmonare este din ventriculul sistemic, flind
siaratS posterior gi la st6nga. Termenul de transpozi-
{ie se folosegte pentru a sublinia raportul modificat
al marilor vase fali de septul interventricular. Se aso-
ciazl anomalia de ofgine a arterelor coronare. DSV
de toate tipurile poate fi intAlnit ca leziune asociatd.

Hemodinamici: cea mai pregnantl caracteristicl
este reprezentati de situalia unicl in care circulalia
sistemic[ qi c9a pulmonari nu sunt situate in serie,
ci in paralel. In conditriile inexistengei unui gunt care
sd permiti amestecul de sdnge, viala nu este posi-
bilI. Consecinla acestei tulburXri este hipoxia cio-
nic6. $untul sistemic efectiv este reprezentat doar
de singele care $unteazl din circulalia pulmonarl
in circulalia sistemicd prin foramen ovale, DSV sau



PCA qi este un qrmt bidireclional. DacI nu existe
stenozl valvular[ pulmonard, 78Vo dtntre copii dez_
volti boald vasculard pulmonard (cauzd multifac_
torial[) sub varsa de 1 an qi in 2e%o dtn cazui
aceasta este prezeatl chiar la vfusta de 3luni.

Simptomatologie cea mai frecventd cauzd de cia_
nozd cardiacX la nou-n5scut, TGA este evidenti cli-
nie din prima d de viat]. Este de obicei vorba de un
nou-nescut 1a termen, macrosom, cu cianozi progre-
sivE, suflu.sistolic, iasuficiengi respiratorie maford
(ahipnee prin PCA larg) qi imuficien(i cardiacl icar_
diomegalie). llipo a cronicd constituie un factor de
risc pentru enterocolita ulceronecroticl. Accidentele
vasculare 

_cerebrale precoce (rerniparezl) sunt tipice
pentru TGA, fiind determinate de ttrlbur&i de coa_
gulare gi nu de hematocrit crescut, a$a cum se cre_
dea anterior- Se asociaz[ gi rm grad de retard men_
tal explicat de hipoxernia cronici severd-

Explordri paraclinice:
Radiografia toracicd poate avea aspecte foa.rte

variate: evidengiazd de obicei cardiomegalie cu silu-
eti. cardiaci descrisd ca ,,un ou in cuib;, cu nedicul
vascular ingust. Circulagia pulmonarl esre incircatE,
daca nu este stenozl pulmonard ralvulard sau dacd
se asociazd DSV.

ECG evidenlrazl HVD, cu deviere la dreapta a
axei electrice, unde Q in V6.

Echocardiografia 2 D precizeazd. diagnosticul cu
condilia ca medicul care efectaeazd examenul sL
identifice corect echografic caracteristicile fiecirui
ventricul in parte. Se evidenliazi, de asemenea, cu

echo Doppler qunturile dintre circulalia sistemici qi
cea pulmonard. obligatorii penru supravieguirea boi_
narului (fig. 9.32 A qi B).

Cateteismul cardiac demonsteazb valorile siste-
mice ale presimii sistolice in VD gi pltrunderea
sondei din VD in aortS- Saturalia in origen a s6nge-
lui din aortl este inferioarl saturaliei s6ngelui iin
artera pulmonard gi VS" Valoarea presiunilor din
VS 9i AP reprezintd 507o din valorile presiunij siste-
mice inregistrate in cordul drept. Vintriculoqrafra
stangl demonsreazd originea anerei pulmonie la
acest ntvel.

Istorie naturald: TGA este o boall cu istoric
nahral scurt. Supravieg.rirea este imposibild ftrX inter-
venEie chirurgicald precoce. Evolulia este agravati
de insuficienla cardiacd (ventriculul drept 

-uto-i"nu este pregedt sd facd fali sarciniloi sistemice.),
de boala vasculartr pulmonarI progresivi, de acci_
dente ischemice. gOVa dtntre bolnavii neoperagi mor
inaintea varstei de 1 an.

Tratamenft se impune luarea unor misuri tera_
peutice urgente inci din perioada de nou-ndscut. Se
recomand6 urmdtoarele secvenle :

l. Perfuzie cu prostaglandina E qrentru mengine-
rea guntului prin PCA), tratarea acidozei metabolice.

2. Septostomie cu balon pentru asigurarea unui
Sunt interatrial.

3. Traiament chirurgical Doud tehnici chimreicale
au adepgi in centrele de chimrgie cardiovasc-ulard
pediatric5, gi anume: swirch-ul arteial Si transferwl
coronare lor (coreclie,, anatomicd. ; tehnica J aiine ).
Intervenlia este preconizatt ?n primeie trei sdpti-

BFig' 9'32 - A 9i B: Transpozigie de vase.ma.i, imagine echografici 2D. se obse{v6 originea arterei puknonare din vent icululslrng $i a aonei din venriculul dr+r. (Colectia IOMC, Dr. il?"-ar".i '--,^"'.*"



mani (de fapt in primele 10 zile de viatl) semilu_
oare gi consti din secgionarea marilor vasi deasuDra
valvelor gi inversarea lor conform concordantei
corecte ventricu loarteriale, vasul dir dreapta este
atalat ventriculului st6ng gi invers- in paralel, se
face transferul vaselor coronare. Rezultateli postope-
ratorii sunt excelente in mana unor echipe speciali-
zate. nu apzr aritmii. iar boala lascularf pulmonari
este practic eradicatd. Este procedura terapeudcA cea
mai util izati dupd anul 1987.

Tehnica mai laborioasf, apafi|ne operaliei Mustard
Si Senning, care redireclioneazd sAngele oxigenat
spre circulalia sistemic5, realizind o coreclie ,,rtzio_
logicd". Cornpkcaliile postoperatorii sunt 

-destul 
de

ftecvente, dintre care obstrucfia venoasd sisternicd
(tromboza venei cave superioare la pdtrunderea in
AD), obstruclia venoasl pulmonar[, boala vasculari
pulmonartr, accidente cerebrovasculare, regurgitalia
tricuspidei, disfuac{ia ventr:iculului sistemic i\lD ana_
tomic Du face fagd sarcinilor de ventricul sisremic).
aritnrii qi moarle subiti. Aceste multiple accidente
postoperatorii (a clror incidenld este mai redusd in
centrele cu mare experienli) au flcut ca opgiunea
curenti de reparagie chirurgicali, dup6 anul 19g7,
sd fie switch-ul arterial (mortalitatea operatorie este
de SVo dac,a se practicI in primele fti sdptimani
de via$ qi septul ventricular este intact).

frwpoflio .orcddti o yasefu nuL
L-lrwpozifu

Defi ni(ie: malforma6ie congenitald caracteizatl
pnntr-o dubld discordanp de conexjuai, gi anume
discordanla atrioventricular[ concomitenti Ju discor_
danla venaiculoarteialL. 20Vo dintre pacienli prezinti
dexftocardie, deqi situs solitrs este intdlnt in geVo
din cazuri. Nu este vorba de o imagine in oglindl a
unei anatomii normale a cordului aga cum pare la
prima vedere, ci de doud discordanle de conexiune
care se corecteazd fiziologic unu pi ulta.

Prevalenfa este de O,57Vo din BCC.
Anomalii anatomice: circulatria venoasd sistemic[

(venele cave) se varsd in atriul drept morfologic.
Acesta este conectat la valva mitrald si aceasd la
venticulul stdn6 morfologic, din care se naqte
adera pulmonard.

Venele pulmonare se vars5 in atriul st6ns morfo-
logic, care prin interrnediul valvei tricuspide esb co_
nel;w la ventriculul drept morfolo$c. DL acest ven_

tricul se na$te aorta. Inversiunea ventriculard este
,porectati" de traaspozitria vaselor mari 0__transpozi_
[ie). Asocierea a]tor alomalij structura.le este &ec-
ventS: DSV (60-80Vo dn cazuri), obstruclia tractu-
lui de ieqire a arrerei pulmonare (J0-904), leziuni
morfologtce ale valvei tricuspide (care explicb regurgi-
tarea masivl de la nivelul valvei atrioventriculare
stAngi).

Hemodinamici: dubla anomalie de conexiune a
etajului atrioventricular qi a celui ventriculoarterial
face sd nu existe tulburfi hemodinamice decdt ln
mdsura generlrii lor de citre malformafiile asociate.

Simptomatologia vaiazA de la total asimDtomatic
(descoperire intirnplltoare; la semiologie majoie gene_
ratb de morrentul examinlrii qi hemodinamici tul-
buratl de leziuni malformative asociate. Atras atentia
bradicardia, cianoza (dac[ fluxul saaguin pirl.orr*
esje inadecva| sau insufrcienga cardiacl @SV 1arg,
hrlburfi de ritrn). Orice ,Fgurgitare mitrdn.., de fapt
regurgiare la nivelul valvei atriolentriculare stinei.
sesizatd la nou-niscut devine un semnal pentru poii-
bila transpozille arterial5 corectati.

Exploriri paraclinice:
Radiografia toracicd poaie fi nomali sau se con_

stat{ umbra mediastinald lirgiti pe marginea stingl,
reprezentdnd levopozigia aortei ascendente (ne,::arac_
teristicd penru ranspozigia corechte a vaselor mari).

tCG iffegistreazl und6 p negativi in a\iR. Unda
Q poate fi prezentd in precordiatele drepte qi ebsenti
in precordialele stangi. Unii bolnavi au sindrom de
preexcitalie qi respectiv tahiaritrnii supraventriculare
sau bloc AV complet.

Echocardiografa 2D permite diagnosticul, dar
reprezinti o piatrd de incercare penEu medicul care
electueazd examenul. Trebuie inceput cu defirnirea
situsului. in situsul invers, aorta se giseqte la dreap-
ta coloanei verlebrale, iar vena cavl inferioarl la
stAnga acesteia. Discordanla de conexiune atrioven_
triculard este sugerati de lipsa de aliniere a septu-
rilor interatriale gi interventricu lare. precum qi de
diferenlele morfologice identificate sonografic, care
deosebesc ventriculul st6ng de cel &ept (moment
esenlial). In proieclia apical - patru camere se suge_
reazd deja anomalia de conexiune ventriculoarteriali
gi aanspozilia vaselor mari, care se confirmI in ex_
plorarea in ax scurt parastemal. Aorta gi coronarele
srmt situate la stdnga gi anterior de bifurcatia arterei
pulmonare. Valva anioventricul ari stdngd poate avea
numeroase anomalii, inclusiv anomalia Ebstein_like.
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6O7o dntre bolnavi asociazd DSV. Folosirea echo-
cardiografiei traosesofagiene (TEE) Ia adult aduce
importante precizfi. Cateterismul cmdiac confirml
de obicei datele cunoscute echografic.

Istorie naturali: supraviepirea este asigurati de
coreclia frziologic[ care asigur[ o hemodinamici
normalf, tulburatii doar de malformalii asociate care
transforml purtitorii acestei leziuni in bolnavi sim-
ptomatici. VArsta medie la punerea fiagnosticului
este de 125 ani. Blocul AV total este relativ ftecvent
asociat .gi bradicardia accentuati impune pacing.
Froblema supravieluirii de durati line de eter:ra
dileml: cdt tipp poate funcliona m ventricul cu
morfologie de \fD dar care are sarcini de ventricul
sistemic? Debiful sistolic sislemic este afectat oricum
numai in efort.

Tratamentul transpoziliei corectate se imprme
numai penhu rezolvarea maifomnliilor asociale. Aso-
cierea SP impirne uneori inctr din perioada neonataltr
menlinerea deschisl a PCA prin perfirzii cu prosta-
glandin[ E unalat[ de $unt sist€micopulmonar tip
Blalock-Taussing. Asocierea DSV impune coreclia
chirurgical[ eu patch de dacron. Operaiia este mai
dificil de realizat decat htr-un DSV simplu, existAnd
risc .ridicat ca imediat postoperator s[ se instaleze
bloc complet AV, Insuficienla cardiactr poate fi agra-
vattr nu numai de DSV, ci gi regurgitalia sever6 de
la nivelul valvei AV s6ngi, greu de rezolvat la copil.

lrun&i meril olntn (lfiq

Deflnl$e: malformalie songenitid[ de origine a
vaselor marj de la baza cqrdului; caracterizat{ pdn
emergenta unui tunchi ar@rial conlrn - vas unic -

' prin eare se realizeazd golire& celor dou[ ventricule.
Dup[ un sourt taseu extracaxdiac vasul d[ nEtere
unor ramuri care vor prelua fun4ia aortci, respectiv
a arter€lor pulmonare, fuiomalia valvei trunealc este
freovent asociattr.

Incldenfir au fost raportate 1-4% cazuti din serii
mari de BCC aulopsiat€.

Anomalll anatomlce: fu fuuc1ic de originea ramu-
rilor AP sc dcscriu patrr variante snatomicc (Collctt
gi Edwards): artcra pulmoaar[ se desprinde din TAC,
me(go un timp paralcl cu aorta, dupd care se des-
prind cclc doui ramud (1); arnbele AP se rrasc sepa-
ret din TAC flipsegte AP comuo[) (2, 3); uitima
variant[ cst! ln fond o formh de atrezie pulmonard

in care chculalia pulmonarl este preluag de arte-
rele bronqice (4). Aceast[ ultim[ variantd mai este
cunoscut6 sub numele de pseudotruncus arteriosus,
sau hemitruncus.

TAC are origine biventricularl in 68-8370 din
cazuri sau se naqte doar din VD in restul cazurilor.
Ambele ventricule trimit singe in TAC cu presiune
egal5 (sistemicl). Adocierea altor anornalii morfo-
logice este frecventf,: DSV larg, anomalile arcului
aortic gi arterelor coronare, malformatia valvei trun-
cale-

Hemodinamici: ambele ventricule lucreazd cu ace-
lagr regrm de presiune; presiunile egale au valori
sistemice. Slngele este ejectat cu presiune in TAC
gi cu aceste valori sistemice pltunde in ramurile arte-
rci pulmonare care se n.tsc direct din trunchi. Se
reahzeazi hiperperfuzie pulmonar[ qi hipertensiune
pulmonarS de debit. Circulalia pulmonar{ precoce
gi sever suprasolicitatd rbspunde prin aparilia rapidi
a bolii vasculare obstructive pulmonare, care are ten-
dinla sd limiteze debitul pulmonar d,ar favonzeaz|
cianoza. Insuficienla eardiactr complictr precoce
TAC.

Simptomotologia variaz[ in funclie de tipul de-
fectelor asociate, Cel mai des se noteazd flux pulmo-
nar crescut gi regurgitagie masivd prin valva tiun-
caltr anormalX, Aceska condilioneaz[ insuficienla
cardiacl preeoce $i cianoza. De obieei nou-ndscu-
tui are circulalie Fulmonard pletoric[, manifestattr
prin dispnee, tahipnee, infec$ respiratohi recurente,
dezvoltare somatic[ foarte deficitar4, Precordium
hiperdinamic este sesizat la examenul obiectiv qi un
suflu sistolic de eiecgie este audibil pe marginea
stanqd a stemului, In formele clinice de la copilul
**J r* pot sesiza serr$ele bolii vasculare puimo-
nare obstuetive, care asociaz6 cianozd progresiv[,
degete hipocratice, policitemie.

Examene peracllnlcel
Radiogrqfia toraci€d. evidertgaztr la rrou-niscut

cardiomegalie ti ?nq&carea vasculerd a circulatrici
pulmouare, Arcol aortio la droapa este $utcstiv
penau TAC.

ECG poatn fi normal sau evidenliazd HVD fu
formele cu {1ux pulmonar creocut,

Eehoeardlografia 2D vimalizcazd TAC gi cmer-
genla variatd a AP (fig.9.33 A 9i B). CoexisGnla
DSV impunc diagnosticul difercnlial eu tetralogia
Fal1ot sau atezia pulmonar[ asociatd cu DSV,
TAC cstE idcntificat prin echscardiosralie fota16.



Fig. 9.33 A - Trunchi afierial comun, echograjie 2D. Trunchi
comun {unic} care iese din ventricuJul drepr. singurul funcFonal
hemodinamic. Ventliculul $ang este hipoplazic cu atezia valvei

qttxale. (Coleclia IOMC, Dr. Ioana Anca.)

B . :
Fi9..9.33 B - Tlunebi afleri&l comun, imagine echograficd 2D,
cec$une E&nsve$ald la nivclul vaselo! mari, Se obseiv{ un sin-

-Bur 
kaiect arterjal dilstBr, cu djApozilie spa{ialA intcnnedjarE

mue cea e unei Bolle 6au aflcrc pulmonsre normale, cSJe nu
pot fi syidenliate. (eoleclia IOMC, Dr. Ioana Anca.)

.Eeho Danfbr evidenliaz[ bcomp€bnp valvei hun-
cale,

eatetcrtsnul gi ffigiografre dcvin neeesare pen-
tru mdsurare& oxigenlrii ln diferitcle segrnsntc vas-
ol]are sau cardiace, precizcezd valoarea presiunii fur
AP qi capilarele pulmonare (care rebuie sd rdmfuA
sub 8 Uhz penrrr a nu constirui o contraindic€1ie
pentru intervenlia chimrgical[) $i pantru vizualizarea
9ttcrelor coron&re,

41 : Trat€t d€ pediatlie

Istorie nafurali: TAC. este o BCC cu istoric scurt,
media duratei de supravieluire fiind de 5 slptlmini.
Doar 18Va dintre copiii neoperafi ating vArsta de
1 an. Aparilia bolii vasculare obstructive pulmonare
poate inGrzia aparigia decesului. Cea maj frecventl
cauzi. de deces este insuficienla cardiacl ireductibil[.

Tratament ilsuficienla cardiaci. precoce se toa-
teazl digitalo-diuretic. Intenenlia chirurgicall este
singura solulie penAu supravie{uire. Trebuie efectuatl
precoce (intre v6rsta de 6 sdpdmAni qi 6 luni), cind

' mortalitatea operatorie este mai micl decit la inter-
ven{iile efectuate in al doilea semesfu de viat6.
Precocitatea operaqiei esre impusd de dificultatea de

,' a tolera tulburlrile grave hemodinamice, precum qi
- .de varsta micl 1a care se instaleazd hioertensiunea

aneriall pulmonari fixd. Banding-ul anirei pulmo-
nare, degi recomandat, are din ce in ce mai putini
panizani. lnterventria chirurgicali corecti vd ltebnica
Rastelli) realizeazl un conduct care restabilegte o leg6-
turd directi intre VD gi AP, ale cerui ramuri sunt
detagate din TAC. Conductul poate fr din gore-tex
sau homogrefl din aorti. DSV se reparE.cu patch
prostetic, hobleme lehnic€ pune valva truncaltr anor-

: . maltr, care necesit{ vah,uloplastie deoarece deocam-
. dat[ nu sunt disponibile valve prostetice pentru
varstele mici. Conducrul trebuie lnlocuit c6nd copilul
crelle.

Ad$nt wnrndt a a orrl/rlt cuaruro

Incidenla reale a anomaliiior de origine a artere-
lor coronare a putut fi intuit6 abia reccnt, pe misurtr
ce s-a extins coronarografia la adult, Es-te indubi-
tabil cd nu este cunoseut{ prevalenla rea14, deoarece
cazurile f[rd manifestdri clinice rdmdn necunoscute,
In afara anomaliilor de origine ale arterclor coronare
care- lnsolesc malformagiilb congenitalc de cord (qi
au fost deja anintite), cum sunt cele din tetralosii
Fallot, tunchiul artcrial comun, transpozilia mariior
vase (completl sau corectatg) cxisttr lumeioasc vari-
ants lntAlnite pe cord strucftral normal, Se vorbe$te
dc originea anotmalE a ambelor arterc corcnare (foartr
lar), anomalia de origine a arterei coronarc st&tgi
(reprezintl 90% dnf]e aceste enomalii), auomalii a1e
remurilor arlcrei eoronate stllngi pi anomalia izolat{
a afierci corona"lp drepte (asimptomatic[), Anomaliile
coronatc esre hsolesc BCC suut de extremi impor-
ta45 penau chinrrg, iax switch-ul artcrial reprcziffd
un moment csenlial al timpilor opcratori in rcim.



plantarea arterelor soronare, in cele ce urmeazl ne
vom referi la forma cea mai comunX, gi anume la
origirca anerei cotonare stfuigi din aneri pulnnnard.

Inciden{i: O57o dtn BCC, prevalen{a fiind l/30 000
nagteri.

Hemodinamici: principaia consecinli este un 1€-
gim de oxigenare sclzutA a miocardului VS, ceea
ce are ca efect hitrrrtrofia peretelui ventrieular, pro-
cese ischemice circumscrise de tip infarct, procese
de fibroz6 gi, in sfargit, insuficienla venAicular[ stAn-
96. Hiperhofia parietald st2ngl agraveazl deficitul
gi se creeazd un cerc vicios privind gradul de ische-
mie miocardicl. Suferinla miocardicd se ameliorea-
zA patrSal, pe mdsuri ce se dezvolttr circulatria cola_
terald.

Simptomatologie: existl de obicei o perioadd de
latengi de l-3 luni inne momentul nagterii gi debu-
tul clinic al manifestirilor legate de ischemia mio-
cardic6. Semnele cardinale sunt reprezentate de car-
diomegalie qi fenomenele de insuficienld ventricu-
lard sFngd. In tabloul clinic clasic se descriu niqte
,.crize" de agitagie. insotrite de paloare, transpbalii, in
care sugarul se manifest5. diferit decat in agrtalia pro-
dus[ de ,,colici" y despre care se crede cn ar repre-
zerta echivalentele unei crize de angor.

Exploriri pa.racllnice:
Radiografia toracicd evidengaz[ cardiomegalie

izolatj,.
ECG poatg ardta un aspect considerat cvasipato-

gnomonic, gi anume un traseu sugestiv de infarct
antero-lateral cu unde Q in precordialele st6ngi,
supradenivelarea segmentului ST gi und{ T inver-
sate. Nu in toate cazurile existl ins[ semne de
ischemie miocardicl pe ECG, ceea ce ingreuneazi
mult suspiciunea de diagnostic.

.Echocardiograf.a 2D poate evidengia in situalii
privilegiate originea arterei coronare stangi din Ap.
ca qi dilatafia VS, insuficienla mitraitr prin dilatarea
inelului valvular AV. Se consideri chiar ctr regurgi-
tatia mitrald severl la sugar (echo Doppler) trebuie
s[ trezeasce. suspiciunea de anomalie de origine a
arterei coronare. Perfuzia cu 2O1Thaliu obieciveaz5
o zoni mai mic[ de fixare a substanlei pe suprafala
ischemictr.

Exmnenul chzie este reprezentat de cnnografie,
c-u care ocazie se obgine opacifierea arterei coronare
drepte, anastomozele dinte coronarele drepte gi stAngi
qi retrograd AP. Se identificl astfet sistemul ae anai-
tomoze dinte cele doul coronare cu origini diferite,

care este cu atit mai exprimat cu cat virsta copilu-
lui este mai mare.

Istoria nahrrald depinde de ritrnul in care se reali-
zeazi araastomozele. Anomalia de origine a arterei
coronare stOngi poate rimane nediagnosticati daci
nu se folosesc tebnici invazive de diagnostic in orice
cardiomegalie la care s-au exclus BCC sau inJlama-
lia miocardicd. ECG nu este totdeauna sugestivl
pentu ischemia miocardici. Existtr mare risc de moarte
subitd sau de insuficienll cardiac[ in primele 6 hmi
de viale, risc care scade ugor dupd aceasttr vArst?i.

Tratamentul este chirurgical, de$i inilierea trata-
mentului digitalo-diuretic plus vasodilatatoare (capto-
Eil) are in vedere nu numai ameliorarea irisfii
miocardului, ci qi favorizarea dezvolt?irii anasto'mo-
zelor. Referitor la momenhrl optim operator se dis-
put6 doul atitudini. In unele centre se preconizeaza
efectuarea reimplantlrii de coronarl stAngtr la aorti
imediat ce s-a pus diagnosticul, cu atit mai mult
cu cat pentru cei care efectueaztr switch-ul arterial
tehnica este deja insuqittr qi nu se pun probleme.
In alte cente se prefer[ temporizaea intewengiei pAnl
spre virsta de 1 an, cAnd reimplanarea coronarei este
urmati mai rar de stenozarea ostiumului. perioada
de ,,a$teptare" este insii incdtcatd de riscuri qi se
coasidertr cd supraviepiesc doar cei cu forme ,,mai
ugoare", respectiv cei care au reuqit s[ dezvolte
suficiente colaterale.

t. Anonalil de inloarrere yemori pulmomri

Defini$e grup de malformalii vasculare, foarb
heterogen cliric, earacteizat prin conexiunea anor-
malX a celor patru vene pulmonare, care nu se mai
face la nivelul atriului stAng, ci intr-un a1t colector
venos. Locul conexiunii poate fi asociat cu obstruc-
Eie, avand drept coDsecin![^ acumularea de sdnge in
amofle de locul de vtrrsare. In formele puliale. simpo-
matologia clinictr se suprapune eelei din DSA. For-
mele totale (complete) se lntov&6$esc de un grmt
dreapta-stAnga (obligatoriu).

Anonolb portild th htoorse verrousd puhnon$d

Definl$e: malformagie vasculari venoas[ cu un
spectru anatomic foarte het€rogen, caracterizattr prin
conexiunea uneia sau a ambelor vene oulmonare



drepte cu rm alt colector venos decat AS, care Doate
fi una din cele doui vene sistemice mari (vena cavd
superjoa-rd. vena cavA inferioard, vena neoumitl
stAngi) sau AD.

Inciden{i: reprefiti 0,6-O,7Vo din BCC. Coinci_
denla cu sindroame genetice (Tumer, Noonan sau
tulburlri de izomerism sau anomalii ale splinei) a
flost semnalatd reladv frecvenr. prezenla bSA nu
este obligatorie.

Variantf, anatomire: cele mai comune suff urme_
toa.rele:

o una din venele pulmonare drepte se vars{ in
vena cavd superioard. iar cealaltd in aO tt);

o venele pulmonare stAngi se varsl il vena nenu_
mitd stAngi (2);

o venele pulmonare drepte se varsl in vena cavi
inferioartr, in vecintrtarca diafiagm uiui 13.,t.

Aceastd ultiml varianti are caracieristici particu-
lare ce au fost reunirc intr-o endtate cunoscutd sub
numele de ,,sindrom scimitar,., care asociazi hipopla-
zia pllmnnului drept gi a arterei pulmonare drepe
cu dextrocardie, comuaicare st2nga-dreapta @dA,
DSV, PCA) qi conexiune venoasl anormali.

Hemodinamici: conedunea anormald a unei sin_
gure vene pulmonare drepte asociall cu sept intact
este f?ird nici o consecinii hemodinamici. DacI
ambele vene pulmonare drepte au conexiuni anor_
male. se rcalizeazd. inclrcare vascularl pulmonari
comparabild cu cea a unui DSA sau a altui sunt
stangadreapta cu debit mediu. Septurile intacte condi_
qioneazd volumul fluxulu.i pulm-nar de complianqa
atriului drent.

Simptomatologie: de obicei total asimptomalicI in
prima copillrie sau asociatd cu moderittr dispnee
(flux sanguin pulmonar crescut), boala poate deveni
clinic evidentd in a IIt-a-a IV-a decadl de viard-
c6nd se instaleazl boal[ vascularl obstructivi pulmo_
nartr ce agraveaztr condiliile hemodinamice.

Explordri paraclinice:

- 
Radiografa toracicd poate s6 nu prezinte modi_

frcfui sau acestea sd fie comune cu ale unui DSA
(hipertrofia \fD, flux pulmonar crescut). Sindromul
scimitar (scimitar = paloq, iatagan, in limba englezd1
ry datoreazd numele aspecrului radiologic panicular
pe care il realizeaz4. Asfel se pot idJntifica hipo_
plazie pulmonari dreaptl, dextrocardie si o opici_
tate vascula-re evidenti in cdmpul pulmonar irepr
inferior cu aspect cwb, cu concavititea 

"o." "o.i-opacitate comparatA cu silueta unui iatagan (aceasta

fiind originea numelui acestui sindrom). Este ima_
ginea colectorului venos care reprezintl venele pul-
monare drepte in conexiune anormald cu vena cavi
inferioar5, in dreptul diafragmului.

Celelalte variatte anatomice realizeazd, de aseme_
nea aspecte radiologice neobiqnuite, gi anume: dila-
taea venel cave superioare drepte la locul de conexi_
une cu vena pulmonarl dreapti. se exprimd radio_
logic printr-o opacitate care coaleazd atriul drepl iar
conexiunea venei pulmonare stilgi cu uena nenr_
mitl stingd realizeazd. o imagine asemlnitoare situ_
ata supracardiac pe marginea stangi a mediastinu_
1Ur.

ECG: se remarcl modificlri asemin5toare cu
DSA sau poate fi normal[, mai ales dacd nu exist[
comunicare interatrialtr.

Echocardiografn 2D vizuahznazA pItmnderea vene_
lor pulmonare drepte in structuri ata{ate circulaqiei
pulmonare. Prezenla DSA explicl semnele de supra_
inclrcare ventriculard dreaptd. Conectar"u uao"loa
pulmonare drepte la AD este vizualizati in secliu_
nea patru camere apicald. Adesea este necesar sd
se recurgd la alte tehnici de diagnostic neinvaziv,
cum sunt tomografia computerizatd (CT) sau rezo_
nanla magnetic[ (MRI). CT spirall sau irnagini tri_
dimensionale cu aparatur[ foarte sofisticatl u-sureazi
punerea diagnosticului.

Cateteismul cardiac nu este necesar de obicei,
dar este util pentru identificarea unor anomalii aso_
ciate (sindromul scimitar, de exemplu). Angiografia
defineqte clar sediul exact al conJxiunii anormate.

Istorie nafui:ali: in formele obignuite, evolu{ia este
comparabill cu a unui DSA necomplicat.

Tratomenhrl este chirurgical. Fomele pargiale cu
conexiunea anormal[ a unei singure vene pulmonare
drepte 9i sept interatrial intact sunt bine iolerate gi
nu, necesiti intervenlie- Postoperator, pacienlii cu flux
pulmonar crescut ermosc o imbunitxtire remarcabill
a simptomatologiei dacl intervenlia i fosr efecu.ratl
inaintea apariliei bolii vasculare obstructive oulmo_
nare.

,d,'ndid ,or0ld ttre hroscere yemasd Fimr&d

Definifie: malformagie vasculari caracterizat{ prin
conexiunea anormald a celor patru vene pulmonare,
care nu se mai varsl in atriul st6ng ci Ar alte colec_
toa.re venoase (atriul drept sau venele sistemice).
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Existenta unei comuniciri interatiale cu un Sunt
dreapta-stanga este obligatorie pentru supmvieluire.

Incidenfi: statisticile comunicd date variate privind
prevalenla bolii. S-au semnalat 2-4 cani h 1400
autopsii efectuate unor bolnavi cu boli congenitale
cardiovasculare. Malformagie fari, este asociati in
3OVa dtn canti cu TAC, TGA sau tulburlri de izo-
merism.

Anomalii anetomices extrema varietaG a conexiu-
nilor anormale face clasificarea sindromului extrem
de dificild" O subclasificare simpl[ disociazl formele
obshuctive de cele neobstructive (Smith), in func{ie
de calitatea fluxului venos in momentul conexiunii.
in alte clasificdri se vorbegte despre rm tip supracar-
diac (T), cardiac (II) sau infracardiac (IIf, in tunc1ie
de etajul la care se reallzeazl. conexiunea anormalI
a venelor pulmonare unite intr-un conduct venos
unic.

Cea mai mmuni varianti anatomicE este reprezen-
tatd de conexiunea trunchiului venos comun (denu-
miti de unii autori vena vertical5 anormall) in vena
nenumiti sthngl, proximal de originea venei sub-
claviculare stangi $i a venei jugulare st6:rgi. intreg
acest flux venos se varsd apoi in vena cavl supe-
rioar5, alcdtuind 

^tipul ,,supracardiac" al acestei cone-
xiuni anormale. In o:dinea frecventei calea venoasl
anormalS comuni se deschide in sinusul coronar
(dupi un traseu intraperica.rdic) qi de acolo este
&enat in atriul drept, alcdtuind tipul ,,cardiac".
Pentru a exemplifica tipui de conexiune ,,infracar-
diac" amintim eventualihtea in care colectorul venos
comun este drenat in sistemul venos ombilicovitelin
(cu care are origine comunE. tn timpul vielii ernbrio-
nare). Trunchiul venos comdn a.re un traiect descen-
dent, anterior de esofag, pe care il insolelte traver-
s6nd hiatusul esofagian, iar dup6 ce a stdbltut dia-
fragmul se varsb in vena portS la loeui de intahire
al celor doui vene: splenicd gi mezenteric[ superi-
oarA.

Hemodinamic[: este in mod esentrial influenJatl
de coexistenla unei obstruclii la locul de vlrsare al
colectorului venos anormal (care prezintd in acest caz
modificfi histologice: hiperlrofia mediei gi adventi-
cei venei). CirculaEia sistemicX primegte sAnge de 1a
circula{ia pulmonari prinf-un $unt obligatoriu dreap-
ta-Stanga, care trebuie sI fie suficient de larg gi
situat de obicei la nivel interatrial-

Sciderea rezistenlei vasculare pulmonare imediat
postnatal creste complianla circulaliei de la acest

nivel qi volumul de singe din mica circulalie ajun-
ge s5 depSgeasctr de 3-5 ori voiumul snngelui siste-
mic. Saturarea in oxigen a sAngelui din atriul drept
este de 9OVo, egald cu a celei sistemice, datoritl
existenlei DSA.

Suprasolicitarea volumetrici a circulatriei drepte
are drept consecinle dilatarea gi hipertrofia \lD,
urmate eventual de decompensare cardiac5, iar creq-
terea mare a presiunii in AP conduce la boal6 vas-
cularl pulmonard obstructivd cu debut precoce. Aso-
cierea unei forme obstmctive de conexirme anor-
mald precipitE un debut mai timpuriu al modificiri-
lor vasculare pulmonare.

Simptomatologie: degi aparent normal imediat dupd
naqtere, tabloul clinic se rnodificl. Dificultd{ile mari
de alimenta{ie qi, deci, de progres ponderal, tahipne-
ea marcat[, decompensarea cardiacl precoce care
adaugl cianoza sunt semnele cele mai comune.
Suflul poate lipsi. Cianoza este precoce, vizibil[ in
formele obstructive subdiafragmatice.

Exploriri paraclinice:
Radiografia nracicd evideniazl de obicei dilata-

rea camerelor drepte, precum gi incdrcare vascularl
pulmonare. Descrierea devenitl clasic[ a unei opaci-
tIli mediastinale comparate cu cifta,,8" sau cu dese-
nu1 schematic al unui ,pm de z6pad6" este sugestivl
pentru formele ,,supracardiace", atunci cdnd colec-
tont venos comun are conexiune cu vena nenumiti
sting5. Cele doui ,,umbre" cu conve:dtatea spre perc-
tele toracic care,J5rgesc" opacitatea mediastinului
superior sunt realizate de vena cavi superioari (in
dreapta) qi vsna verticali anormall + vena nenu-
mitd stingi (in stdnga).

ECG poate inregistra unde P inaite, ca in odce
HAD.

Echocardiografia 2D nu vizuaLzeazl nici o venl
pulmonara conectatl la atriul stang, dar existi
semne de supralnclrcare VD Ai DSA.

Echocardiografa l)oppler: ese posibil sA fie obiec-
tivat un flux venos de mare velocitare. dovada unei
obstruclii venoase la locul de vhrsare al colectoru-
lui venos. Direclia quntLrlui se precizeazd cu echo
Doppler color, dar identificarea corectX a anomalii-
lor se face cu CT spirall, CT tridimensionalS sau
MRI (dintre mijloacele neinvazive de diagnostic).

Caauristnul cardiac demonsten[ o satffalie cres-
cuti de oxigen la nivelul cordului drept (consecinla
logicd a conexiunii venoase pulmonare aberante). ca



$i presiuni egale ale circulaliei pulmonare Qi siste_
mice, dovedind absen{a unei componente obstructive.

Istorie naturali: malformalie vascularb rard,
extrem de greu tolerate. conduce la mortafitate de
807o in primul an de via1i, dintre care soqo dn
caz"n.se inregstreazl in primele trei luni. Supra_
vieluiri mai lungi devin posibile dacd nu sunt lizi-
uni obstructive gi se ob{ine comunicare suficient de
largd ia nivel interatrial. Gradul de incdrcare al ci:cu_
laliei puhnonare condilioneazd aparilia bolii obstruc_
tive*pulmonare, cate agraveazd muit prognosticul.

- 
Tratamentul este chirurgical gi trebuie efectuat

lnarntea varstei de I an, dar stabilizarea hemodina_
micl a.bolnavului este greu de realizat. Se practicl
septostomie cu balon preoperalor. dupi care se
incearc6 efectuarea unei anastomoze intre trunchiul
venos colector comrm gi atriul st6ng. Chiar fir cen_
trele cu ma.re experien[i in chinrrgie cardiovascu_
lard pediatrici, mortalitatea operatorie este de 30Io-

G. ftldpozifio (o.dului ti ritusul virrerol

Clasifrcarea malpozi{iei cordului insotitl sau nu
de anomafii ale situsului visceral a fost iugeratd de
|. 1an Praagh, studiind originea lor embriologicX.
Precizarea temlenilor devine necesard. pozilia cordu_
lui se judeci in t-.F. de direclia arului bazi_apex,
iar pozilia atriilor coincide cu iitusul visceral_

Pozilia normali a cordului ir raport cu viscerele
abdominale este cunoscutd sub numlle de situs soli-
tr.ls.. Aceasta presupune pozitria ahiului drept in &eap-
ta (avfud ca reper conexiunea cu vena cavtr inferi_
oard), pozilia atriului stdng in stAnga (reper: conexiu_
nea venelor pulmonare cu atriul st6ng), ficatul in
dreapta, stomacul qi splina in stAnga. Apexul cor-
dului este situat la stanga.

Situs inversus denumege situalia anatomicd in care
au'iul drept este situat in stinga, de aceeagi parte cu
ficatul, iar apexul este situat in hemitoracele drent.
Heterotaxia abdom.inald asociati cu dextrocardie
prezinti o imagine ,,in oglind5.. a situsului solitus.

Sunt gi malpozigii mai pugin cefle, com este s/tas
ambiguus sau incert, in care determinarea poziliei
atriilor este dificil5, ficatul fiind situat pe linii medi_
and, exist6nd gi malrotaEie jntestinald. Cordul este
situat central, aceast5 malpozilie ntmindt-se mezo_
cardie. Cordul extratoracic esb denttmit ectonia
cordi s.

Se mai poate intnhi dextrocardie simpll (f6rl
situs inversus) sau levocardie cu situs inversus aLdo_
minal, complicate de obicei cu malformafi cardiace
severe, TGA etc.

Heterotaxia viscerelor abdominate poate fi aso_
ciatl cu polisplenie (izomerism stAng) sau asplenie
(izomerism drept). Anomaliile splenice asocialte cu
situs inversus sunt concomiteDte cu boli congenita.le
de cord complexe- Acestea erau cunoscute ln me_
dicina clasici sub denumirea de sindrom lvemark.

Situsul atrial este stabilit prin identificarea atriu_
1ui dre4 morfologic, dar ln siUls ambiguus septul
hteraAial lipse$te adesea. Repeml anatomic cel mai
comun pentru ident'dcarea atriului drepf ese conexiu_
nea acestuia cu vena cavd inferioarl, precum qi
sinusul coronar. Ambii plXrndni rilobali sugereazd
diagrrosticul de situs ambiguus cu asplenie (izome_
rism drept), in timp ce ambii pldmini bilobati se
asociaztr. cu polisplenie (izomeriim st6ng).

DupS identificarea morfologic[ a atiilor, analiza
segmentald impune determinarea coneximilor atrio_
ventriculare $i ventriculoarteriale care pot fi concor-
dante sau discordante.

Denrocardia denume$te cordui aflat in hemitora_
cele drept cu apexul situat spre dreapta. Se exclude
in aceasti definilie orice cauzl congenitall sau do-
bnnditi care impinge cordul ln hemiloracele drept
(pneumoforax st6ng, hernie diafragmaticd st6ogI ercJ.
Dexaoeardia s€ poate asocia cu situs solitus, dar
existi malformatrii de cord relativ frecvente in
dextrocardia izolatl gi extrem de rare dac[ dextro-
cardia coincide cu discordanla atrioventriculartr,

Dextrocardia izolati cu discordanli atrioventricu-
lard gi ventriculoarterialS (transpozi$a corectatl a
vaselor mari) este cea mai comund formd de dexho_
cardie intilnitd in toate seriile.

Dextrocardia asociatd cu situs inversus este con-
sideratl a fi o imagine in,.oglindn,.a situagiei nor-
male. Mai frecvent se intilnesc dexfocardie, trans-
pozilie completd a marilor vase qi siars inversus,

Dexaocardia asociatd cu situs ambiguus este intAl-
niti frecvent pe serii mari de bohali, situsul am-
biguus putind coincide fre cu asplenia (izomerism
atrit drept) sau cu polisplenia iizomerism atrial sting).
La ECG se identificl de obicei ritm atrial ectopic
sau de origine au:iali joasd ?n izomerismul sting,
explicat de absenla sau hipoplazia nodului sino-
afial. Tipurile de nallormalii cardiace asociate vadazS
larg atat in formele cu asplenie, c6t gi in formele
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cu polispienie. Cele mai frecvente sunt anomaliile
de conexiune venoasi sistemice sau pulmonare.

Levocardia: cordul este in pozigie normali in
hemitoracele sting, axul bazd-apex este indreptat
spre stnnga, dar viscerele abdominale sunt fie in
situs inversus, fie in situs ambiguus. Este o variantd.
mai rar intAlnitl decAt precedenta, dar asplenia sau
polisplenia pot coexista in situsui ambiguus. Discor-
danlele atrioventriculare sau ventriculoarteriale pot
fi de asemenea intahite (fig. 9.34).

Fig. 9.34 - Situs inversus cu levocardie, imagine radiologici.
Punga cu aer a stomacului se proiecteazl 1n dieapta, opaci-

. tatea ficatului in s$nga, arcul aofiic in dreapta.

Meztcardia: cord situat pe linia median[ cu axul
baz6,-apex pe aceeagi linie. Ca qi precedentele se
poate asocla cu situs solitus, sitr:s ambiguus sau sittrs
inversus. Descrisl foarte rar, mezocardia este inclu-
sI mai probabil ia formele descrise anterior.

Echocardiografa 2D este metoda esenlial5 penou
diagnosticul maipoziliei cordului, putand sI aduci

precizlri gi in privinla situsului abdominal al vis-
cerelor. Trebuie definite cele trei etaje segmentare:
atriile. ventriculele, marile vase. precum gi conexi-
unea 1or, la care se adaugd situsul visceral. Absenla
splinei se asociazl cu prezenla corpusculilor Howel]-
Jolly pe frotiul de singe periferic. Pacien{ii cu pol!
splenie prezintd numeroase spline sau sp1in6'polilo-
bula6 situatI postedor de stomac.

Malpozilia cordului se asociazl cu anomalii de
- conexiune venoas6, sistemic[ sau pulmonar[, ceea

. ce poate ingreuna reperarea corectl a atriilor- Fie-
care conexiune venoasi major[ trebuie reperat[ cu
grij[ ca Ei conexiunile ventriculoarteriale.

Tratamenhrl consti in reparalia chirurgicald a
defectelor asociale ln sensul oblinerii unei hemodi-
namici corectate. Sindromul de izomerism $ang cu
asplenie se afli in risc permanent de septicemie cu
evoluqie fulminanti produsd de bacterii incapsulate
qi necesiti profilaxie continul cu antibiotice care
vizeazl Klebsiella qi Escherichia coli sub vfusta de
6 luni, pneumococul gi Haemophilus influenzae peste
virsta de 6 luni.
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' llorfrrs Flnte

ln uhimii ani, domeniul cardiologiei intervenlio_
nale in malformatiile congenitale a inregistrat un real .

progres, ajungdndu-se ca lmele malformaJii sI fie
tratate numai prin manevre intervenlionale. iar in
cazu.l malformaSiilor complexe sd se realizeze o buni
coq)erare cu chirurgia cardiactr, asfel incdt mane_
vrele intewenlionaie sI asigure supravieluirea sugaru_
lui pin{ la vfusta la care se poate realiza o iirter_
venlie chirurgical5 corectivl- Receng cardiologia inter-
venliona16 s-a adresat unor varste din ce in- ce mai
mici, zile-luni, crednd in acest fel rm nou domeniu
al cardiologiei nou-ntrscutului, fiind de un real folos
chirurgiei cardiace, in cadml malformaliilor congeni-
tale complexe cianogene, asociate cu hipoxemiJ ac-
centuata, o alternativl a anastomozelor chirureicale
o reprezind unele proceduri interventrionale crim ar
fr: valr,'uloplastia pulmonartr percutanati, septostomia

Valvuloplastia pulmonari percutanali poate lL
defrniti ca dilatarea mecanicd a unei stenoze oul_'
monare valvula.re sau supravalvulare, prin interrne-
diul unui balon-cateter introdus percutanat De o
vene perifericI, de obicei vena femura16. Valvulo_
plastia pulrnonard percutanatl (prin tehnica Seldinger)
a rost etectuatA pentru prima dati de cdae Semb
qi colaboratorii, in anul 1975, utilizand un cateter
de angiografie Berman, iar prima dilatare cu balon
a valvei pulmonare a fost efectuati la un cooil de g
ani, in 1982. de citre Kan gi colab.

Din punct de vedere ana6mic stenozele pulmo-
nare congenitale pot fi clasificate asdel:

- stenoze valvulare, realizate prin sudarea comisu-
rilor valvei (fig. 9.35);

- sienoze supravalvulare, reprezilrtate de o forma_
Fune membranoas[ circuiarb situati la 2-3 cm deasu_
pra planului valvular, eare rcalizeazd. un gradient la
ac€st nivel;

- stenoze la nivelul ramurilor arterei pulmonare,
cental sau in periferie.

Acesior tipuri li se poate asocia stenoza tactu_
lui de golire a ventuiculului drept, care este de doud
tipuri: muscularl (dinamicn) sau fibromusculari.

Cu cat gradientul transvalvular pulmonar este
mai mare, cu atat gmdul hipertrofiii ventriculare
drepte este mai mare, iar debitul sanguin pulmonar
este mai mic.

. 
Severitata stenozei vahr.rlare pulmonare se exp,rimi

prin urm{toarele valori ale gradientului hansvalvu_
lar: uEoard = 25 mmHg, medie intre 25_49 mmHe.
moderatd 50-79 mmHg, severi peste g0 mmHg.
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Fig^ 9.35 - Stenozx pulmonar{ valvulartr, aspect angio$afic.
Inject&ea substanlei de contlast tl ventriculul drept evidenliaz[
stenozd valvulartr pul]Ilonarl cu valve suple cu deschidere ,,e!

dOme",

hin divulsia comisurilor valvei pulmonare se reali-
zeazl sctrderea gradientulul transvalvular pulmonar,
asdel ctr venticulul drept nu va mai avea de lnvins
barqjul fix reprezentat de valva pulmonartr stenozat|,
ceea ce va duce tn timp de cdteva luni la sc6derea
gradului de hipertrofie a acestuia. Debitul pulmonar
va cre$te semnificativ, asdel lncdt simptomatologia
se amelioleazX net postvalvuloplastie.

De cele mai multe ori stenoza valvularl pulmo-
nartr estc asociat[ cu aite malformafii, in special tn
cadrul bolilor cianogene eomplexe, cum ar fi tetalo-
gia Fallot, trilogia Fall-ot, dubla cale .de iegirc a
ventrieulului drept erc. In acestc cazuri dc maladii
congenitaie complexe valvuloplastia pulmonard poate
rcprozenta un mijloc tcrapeutic paliativ, lnlocuind
anastomozele aortopulmonare pdnh 1a corcclia com-
pletd chirurgicald.

Indiealiile valvuloplastiei pul ofiale percutanate
pot li rczumate asdcl: stenoza valinrlarX pulmonarl
izolat{ (nu es& asociat6 cu alte malformalii), stpnoza
supravalvulard pulmonard, stenoza ramurilor princi
pale ale artcrci pulmonare, stcuoza ramurilor peri-
fericc ale anerei pulmonare, stenoza valvular6 pul-
monar6 asociat! unor malforma;ii eomplexe ciano-
geae (tqhalogia Fdlot, ailogia Fallot, venticul drcpt

cu dubl5 cale de ieqire, transpozilie necorectati de
mari vase cu pldmAn protejat), stenoza va1vu1ar5.
pulmonarb in cadrul rmor maladii necianogene, in
care are rol de proteclie a pldminului impotriva
unsi debit pulmonar prea crescut: defect septal ilter-
atrial, defect septal interuenhicular, drenaj venos
pulmonar aberant

Valvuloplastia pulmonar6 percutanatE este indi-
cat6 in stenozele pulmonare izolate in urmdtoarele
caztti:

- gradient hansvah'ular pulmonar peste ,lO mmHg,
- hipertrofie marcat[ electrocardiogra{ic de \{D,
- simptomatologie exprimat5 prin: fatigabilitate,

disonee.
in cadrul maladiilor congenitale cianogene, valvulo-

plastia puimonar6 este recomandatd in:
- existenla unui gradient transvahular pulmonar

pesie 50 mmHg, debit sanguin pulmonar redus, carac-
la.'izat pe radiografia toracopulmonard prin circulalie
sfuacb, hipoxemie gi policitemie, accentuate $i pro-
gresive,

- crize hipoxice frecvente.
Degi in aceastil ultim[ categorie de malformalii

valvuloplastia pulmonartr este doar un mijloc pali-
ativ de tratament, ea este foarte util[ deoarece asi-
gurtr un debit pulmonar mai mare, care duce la o
mai bml oxigenare, la disparilia crizelor hipoxice
gi ar preinttmpina decesul sugarului, flchnd posi-
biltr interventia chirurgicall corectoare ln&-un al
doilea dmp.

Telvtica valwloplastiei pulmonare,' valvuloplastia
pulmonarl percutanatd consttr ln inhoducerea pe
baca plasatil ln vena femuralI a unei sonde F 5-7 cu
gaura terminald pand fu artera pulmonarl, pe care
se introduce un arc-ghid metalic rigid pahd ln una
din ramurils arterei pulmonarc, dup4 cate se rctage
sonda, iar mandreuul r[m6ne pe loc, Pe acest man-
&en se surfileaz[ catetcrul-baloo dc dil*are (F 5-9),
eare se pozilioneazl la nivelul valvei pulmonare cu
ajutorul markerilor existenti pe balon (fig. 9.36).

Alcgerea diametnrlui balonului de dilatare se
rcalizeazf ln funclie de diametrul inelului valvei
pulmonare, m[surat angiografic, raportul optim dia-
mefr bdon/diamstru incl valv[ pulmonard fiind de
1,2-1,4 pentru valvele pulmonarc fugro$eG Si de 1,5
sau chiar u$or peste ln cazul valvelor pulmorare
displaziee. Dup6 dilatarea orificiului pulmonar se
mlsoard cu o sondd ou o singurd gaurd gradienlu1
Eansvalvular pulmonar rcstant Si so aprEciaz{ dacd
csts un rezultet oDtim sau dacd este neoesarx sehim-



Fiq 
? 36 - Stenozd pulrnonarE valvulaxi, dilatare cu balon,

valvuloplastie- pulnonare, aspect angiografic. Se evidenliazd
balonul cu incizura la nivelul valvei pulmonare.

barea balonului cLr unul mai mare, atunci cdnd sra_
dienrul rezidual este prea mare.

, \alhcryle imediae Si pe iermen ttmg ale vdvrslo-
prasuel puimonare Fercutanare at6t in stenozele pul_
lnonare izolare, cit qi in cele din cadrul unor mal_
formalii congenitale complexe cianogene sunt urmtr_
toarele:

_ - -lc{derea gradientului de presiune venkicul
drept-artera pul monartr,

- cre$terea debitului sanguin pr:lmonar,
- scXderea $untului oximetric dreapta-stenga,
- ore$terea oximetriei arteriale periferice.
- posibilitarea remodelArii patuiui vascjar pul-

monar qi _a eavit{ilor cardiace stAngi,
. - ameliorarea cianozei, dispneei gi fatigabilitlgii

9i o mai bun6 dezvoltare psihosomadcI. - '
Complicaliile valvuloplastiei pulmonare sunt In

general rare gi fiecvent tranzitorij, farl sd pericliteze
viaga pacientului. Complicaiiile imediate lnregishate
postprocedural pot fi: modifictrri banzitorii ftioo_
tensiune, bradicardie, tulburtrri de conducere, aritmii
ca rahicardie sau fibrilagie venriculard, oprire car-
diac[), ruperea balonului la o presiune crescutd de
umflare, s6ngerare la locul de punc6ie percutanat[,

Complica$ile tardive mai frecveni int8lnitB sunt:
ocluzia venei femuraie prin tomboza localtr in spe_
cial la nou-ndscu;i gi sugari mici; iasuficienla valvu-
lartr pulmonarA, care frecvent este de grad sctrzut,
q",4"3 

-fi 
cuantificati prin examen cchoJardiografic,

dar fdrd sd aibll un rtrsuner hemodinamic isupra
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ventriculului drept (in cazurile in care insuficienla
pulmonard depSgeqG gradul 2, ventriculul drept rIs-
punde prin dilatarea cavitdfji); reslenozarea valvei
pulmonare este un fenomen w intil t (lOEo\.

O categorie aparte o reprezintl stmozele dz ramui
ale arterei pulmoruzre care, avind peretele vascular
cu stucturd muscular5, se dilati la umflarea balonu-
lui, dup{ care prezinti foarte frecvent fenomenul de
recoil. Pefl[tu, a se evita aceste impedimente se uti-
lizeazd stenturi (endoproteze vasculare) care previn
revenirea elasticS, precum gi restenoza. Studiind evo_
lulia pe termen lung a acestui tip de stenoze pul_
monare s-a constatat cA rata restenozei este mare.

Fostvalvuloplastie pulmonarl, umrlrirea pacientu_
luj se realizeazd prin echocardiografie Doppler. pen_
ftu urmerirea evoluliei gradientului. S-a constatat cI
dacl gradienbrl rezidual este numai la nivelul valvei,
acesta se menline in timp aproape nemodificat, dar,
ciac6 existl qi o reaclie infimdibularE asociati. se
observd c5. gradienrul scade in timp (slpdmdni sau
luni) prin reducerea componentei musiulare dina_
mice care este reversibil[.

Valrtloplastia aorticd percutanatd reprezintd o
noul formul I terapeudcd pengu stenoza valrrulard
aortictr la copii gi adolescengi, av6nd in vedere ctr im_
plantarea rmei proteze la aoest nivel va duce la schim_
barea ei .peste cAliva ani prin crepterea copilului.

Experienla a arXtat ctr este necesard r;alzaxea
divulsiei valvuiare numai la nivelul comisurilor. ?n
caz conhar, prin ruperea uneia din cuspidele valvu-
lare. se va produce un grad important de insuficienll
aortictr, care va duce la decesul paciurtului in primeie
ore postprocedurtr.

Prima vahuloplastie aortic{ percutanatA cu balon
a fost realizatd la copii 9i adutgi tineri, cu v&sta
cuprinstr inte 2 gi 17 ani, cu stenozd aortictr conse_
nitaltr, de cltre Lababidi qi Walls, tu 1984. Lllteri-or,
aceasti tehnicl a fost extrapolattr gi la aduti cu
stenoz6 aortici valvularl de etiologie reumatismald
gi cu calcifictrri valvulare importante de clte Cribier,
ln 1985.

Stenoza valvular[ ao$ic5 congenital[ poate pre_
zenta diverse vafiante anatomice a cuspidelor aor-
tice: unicuspide (o stuctur{ membranari cu un sin-
grlr orificiu. pla8atn pe inelul aortic), bicuspide (o
singurl comisurtr orizontald care formeazd o cusoidX
anterioar[ $i alta posterioar!), tricuspide (comisurile
sunt sudate una sau mai multe, rar se poate lntil-
ni varianta de valve tricuspide, dar cu ioip valvu-
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lare groase qi imobile - valve displazice), cvadri-
cuspide sau multicuspide-

Sudarea uneia sau mai multor comisuri ale va1-
vei .aortice duce la crearea unui barai fix ln calea
de ejeciie a venriculului sdng. care luce la copil
la o hipertrofie marcate a peregilor ventriculuiui
stang- Cu cit gradientul transvalvulax aortic este mai
mare, cu atdt hipertrofia ventriculara este mai mar_
catd, ceea ce va duce ln timp 1a cre$terea presiunii
telediastolice, printr-o relaxare sclzut[ a pere{ilor.

Cuantificarea severitd$i unei stenoze iortice se
face pe traza gradientului trasvalvular: larsi - cu
gradient sub 30 mmHg. medie - intre 30-70 mrnHg,
stransE - intre 70-i30 mmHg.

Indicaliile valvuloplastiei aortice: valvuloplastia
aorticd percutanate esle indicate in special penfu:
stenoza valwlar[, stenoza subvaivulard diafragma_
ticd in cazuri particulare. Din experienla acum-ulath
pdnd acum nu este indicati valvuloplastia aorticX in
tipurile de stenoze supravalvulare gi subvalvulare
musculare dinamice (pinten fibromuscular).

Vahuloplastia aortici percutanatd este recoman-
datl 1a orice v6rsti, dacd se indeplinesc urmdtoarele
criterii:

- gradient transvahrriar aortic peste 50 mmHg,
- semne electrocardiografice de I{VS importanti,
- copilul sE fie simptomatic cu fenomene de

insuficienl[ ventriculari stAng{.
Trebuie analizatE foarte bine funclia ventriculu_

\i steng inainte de proceduri, deoarece o fracfe de
ejeclie sctrzut5 poate crea dificultnSi mari postproce_
dural pini la decesul pacientului. Bolili asociate
stenozei aofiice congenitale cu fractrie de ejeclie sc[_
zuta sunt: endomiocardofibroza, asocierea de baraie
succesive (stenoza aoft;ca asociata cu coarctalie je
aorti) etc.

Tehnica valvuloplastiei aortice: inilial se reali-
zEazA vn cateterism de diagnostic, prin care se
determini gradientul transvalwlar aortic qi func1ia
ventriculului stdng. Prin tehnica Seldinser se intrl_
duce o teaci penfu vend in vederea 

-monitorizfuii

presiunii ln ariera pulmonard qi o teaci in artera
femural[.

Duptr ce mandrenul a intrat in ventriculul stine
pe el se surfildazA gi sonda pig, prin care se voi
rndsura presiune4 gradientd transvalvular Ei se va pu_
tea efectua angiografia, in urma clreia .. uu.aLili
diametul balonutul de dilatare in func{ie de diame_
trul inelului vah,tlar aortic. Se va utiiiza un man_
dren lung, eare va fi introdus pe pig pAnI in ventri-

culul st2ng Ei se va retrage sonda, mandrenul rdmi-
nind pe loc, pe care se va sur{ila apoi cateterul cu
balon, care se va pozitriona la nivelul valvei aortice
prin intermediul matkerilor de pe balon.

De men(ionat este cd alegerea balonului se va
face in conformitate cu diametrul inElului valvular,
astfel inc6t raportul dintre ele sd fie de 1,0-1,1.

Dupd dilatare se face mdsurarea presiunii sisto-
fice din ventriculul sting qi a presiunii din aortii,
putandu-se determina gradientul rezidual postproce-
durai. 5e va face de rutind o angiografie in aorti
la nivelul vaivei pentru a deterrnina daci posproce-
dural existi insuficienl5 aortic[ gi de ee grad.

Rezultatele imediate ale vahuloplastiei aortice
sunt scEdersa gradientului transvalvular aortic, se
lmbun6tIleqte func1ia sistolicl qi diastolicl a ven-
triculului st6ng, se amelioreaz[ simptomatologia, se
?mbunf,t5le$le calitatea' vielii, reaTizeazd, un moment
hemodinamic mai bun, urm6nd ca dupl citiva ani
cnnd s-a tendnat perioada de creqtere a copilului
sf, se realizeze intervenlia chirurgicald de protezare.

S-a demonshat cI valvuloplastia aorticd percu-
tanatd cu balon are aceleagi benefrcii cu vah.r_rloto-
mia prin intervenlie chirurgicali gr, in plus, avan-
tajul cI nefiind deschis toracele se poate efectua in
condiqii mult mai bune intervengia chirurgicali pen-
tru protezare aortic[.

Rezultatele pe temen lung ale valvuloplastiei
aortice la copii gi adolescen{i au fost favorabile,
rata de restenoz5 frind situati spre 2OVo dupf cAgiva
ani de evolulie, ceea ce este un element iure p..-
mite o cregtere a diametrului inelului valvei aonice,
incet s5 permiti la varsta adultului tantrr protezarea
valvuiard in condi$i hemodinamice favoribile.

Complicasiile imediate cel mai frecvent citate
sunt ;nsuficierla aortici de diverse grade (care este
dat[ de ruperea cuspidei gi nu a comisurilor), tulbu-
riri de conducere cu aparilia de blocuri de ramurl
Aanzitorii, ruptura inelului aortic dac[ se utilizeazd
un balon supradimensionat, perforarea peretelui ven-
triculului stAng cu tamponadb cardiacl, rezolvabili
chirurgical, deces.

Aceste complicalii apar in unele statistici cu o
frecvenli de aproximativ 5Vo, ceea ce ne indrept5-
ie$te sA credem ce pentru copii beneficiul valvulo-
plastiei cu balon este mare qi asigurd numeroase
avantaje.

Vahuloplastia mitrali percutanati este un alt
mijloc terapeutic eficient in cazul stenozei mitrale
congenitale, chiar qi la copiii de vdrste mici.



Deqi la adulli valvuloplastia mitrald €ste frecvent
utilizatl pentru tratamentul stenozei mitrale reuma-
lsrna.le, la copii este mai rar folositd, in principal
datoritb raritdlii stenozei mitrale congenitale. Ste;o-
za miralS congenitald qi cordul riiatriatum sunt
doui maladii carc reaTizeazl, un gradient de obicei
important pe valva mitrall, cu repercusiuni asunra
presiunii din artera pulmonard gi instalarea hipenln_
stunrl pulmonare maio_re.

. La varsta de cnliva ani acegti copii au hiperten-
siune pulmonard majord qi nu mai pot beneficia de
rntervenlie chirurgical5, de aceea este necesard o
depistare cdt mai precoce. incat sd se poatd insti_
tui tatamenl intervengional de corectare prin valvulo-
plastie mitrald, care asigurd un flux normal prin
valvd. Criteriile de selecgionare a pacientrilor sunt
urmatoarele :

- gradient transvalvular mitral peste 4 mmHg,
- hipertensiune pulmonartr modiratl sau maiJr6-
- valvd mitrald supld. la care sd existe cornisuri

sudate incl de la nastere-
Benefciile valvuliplastiei mitale :
- sclderea gradientului transmitral,
- scdderea gradului hipertensiunii pulmonare,
- posibilitatea dezvolttrrii normale i cavitirij ven_

triculului stAng, care aldel ar rdmine hipopiazic,
- dezvoltarea psihosomatic6 ulterioari riormaid.

. Pot fi inregistrate urmltoarele complicasii: tttsrtfi_
cienta mitral6, care atunci cind este de erad mare
poate duce.la cre$terea hipenensiunii pulmJnare pand
la edem pulmonar acul.prforarea venriculului stilrc
cu tamponadi cardiacd. crearea unui defect septal
interatrial mare cu lunt important stAnga-dreapra.

Dilatarea cu balon a coareta[iei di aortd .st"
un mijloc terapeutic eficienr al acisrei boii Ia cooii.
Prima dilatare cu balon a unei coarctaqi.i de aJnd
native (neoperati) a fost efectlatl in.19i32, demon_
strind c6 este eficientd gi are o ratl micd a compli_
calxlot.

, Tipuri tmatombe de coarctalie de aond in funcge
de localizar^ e:,sunt: istmicd (pre- sau postductald),
toracicd inferioari $i abdominald.

DupI asocierea iu alte maiformalii, coarctalia de
aortd poate fi izolatd (ca unicd malformaliel sau
asocrata cu stenoza aorticd valvulard sau supiavalvu-
1ar5, stenoza mifald, stenoza valvulari prrl*orr*A,
persistenta de catal arterial, defectul septi ventricu-
tar etc.

DupI aspectul anatomic, coarctaiia de aorti poate
fi clasificati in: diafragmaticd, tubulird, segment tdoo_
plazic. an-ezie. seriard letajati la mai mu-lte niveie.l.

Indicaliile angiopla*iei cu balon in coarctalia de
aorli sunt coarctalia istrnicd diafragmatica qi segnen-
tele hipoplazice scurte.

Angioplastia cu balon se poate realiza in aceeaqi
mdsuri la coarctalii native (neoperate), cit qi posi_
operator, la cAtriva ani, cind a apdrut restenoza- Este
contraindicatl dilatarea cu balon in urmltoarele ca-
zuri: segmente hipoplazice lungi qi anewisme de aortd
sub nivelul coarctaliei.

Se poate recurge la dilatare cu balon in orice
coarctalie istnucd diafragmaticd care are:

- gradient peste 40 mrnHg,
- hipertensiune arteriald secundarl simptomatic[-
- circulaEie colateralA importanti (este iemnifica_

tiv[ hemodinamic).
Tehnica dihtdrii cu balon a coarctaliei de aotth w

teaca femurald se inuoduce o sondd si mandren
drept pentru a facilita taversareu .t.nor.i. DupI tra_
lersare se mlsoari presiunile deasupra gi sub nivelul
coafctafiei, pentu a se deterrnina grajienrul kji$al
qi apoi se efectueazd o angiografie cu substan$ de
contrast pentuu determinarea diametrului balonului
(fig. 9.37).

Alegerea corecti a diametnrlui balonului este foark
importaati qi se face in raport de 1/1 fa{i de dia-
metrul aonei toracice in ferioare la nivelul diafiae_

lt-S 
oSZ..- Coarctaiia de aona. aspecl angioBrafic. Balon de

1) run c[amelru pozitjonat la nivelul jrtriului ao:tic, evrdenti.
rndu-se incilwa Ia ni\elul coarctaliei de aoflA.



mului. Prin sonda de diagnostic se introduce un
mandren lung, rigid, pe care se va introduce uiterior
balomrl-eateter co-respunzSlor Ei se va poziliona la
nivelul stenozei. In timpul umflirii balonului se va
observa o incizurl pe balon care va displrea odati
cu umflarea completi a acestuia; in acest moaent
coarctalia este desflcut[, dacd nu eristi fenomenul
de recoil eiastic. Se retrage baionul qi se introduce
sonda penku a se mlsura gradientul restant Si a se
efectua angiografia de mntrol penrru a identifica
eventualele complicalii.

Am menlionat ci in unele situalii parliculare se
poate realiza angioplastie cu balon qi pentru seg-.
mentele hipoplazice scurte, dacl existf protec(ie de
slent (endoproreza vasculard).

Avantajele angioplastiei cu balon tn coarct&tia
de aond sunt umdtoarele:

- scdderea sau disparilia gradientului la nivelul
coarctagel,

- sciderea valorilor tensionale cu revenirea la
valori normale a presiunii arteriale sistemice,

* evitarea complicaqiilor ulterioare datorate in
principal HTA secundare.

Dilatarea cu balon poate fi efectuatl la orice
vdrs6 de la citeva zile ln cazurile in care se asocia-
z6 insuficienJa cardiaci, care duce ln timp 1a ceda-
rea cordului sting gi deces. p6n5 la varsta adoles-
cenl€i.

Complicaliile srmt citate ca Jiind rare (3-4Vd) dacl
este rcspectatA. tehrrica corecte.

CompiicaJiile imediare pot fi: diseclia peretelui
aortei, care poate fi remediati prin implantarea unui
stent la locul disec{iei, ruptura peretelui aortic, care
poate duce la deces, anevrism de aorti. care se
fomreazd sub ochii practicianului, cu risc mare de
rupere qi care necesitd o intervenlie chirurgicali de
urgen!6.

. Complicaliile tardive sunt: anevrism dezvoltat in
timp la locul dilatbrii, restenoza, carc apa.re la cAliva
ani de la angioplastie, in special cAnd aceasta a iost
ficuti la varste foafte mici (zite sau luni). Rata de
resteaozd este mici pentru coarcratiile diafragmati-
ce $i aparg datorite utilizlrii unui balon subdimen-
sionat fap de fiametrul aoftei cand copilul a cres_
cuL

- 
A€est€ beneficii qi rata sclzutl a complicagiilor

fac din angioplastia percutanat5 cu balon un miiloc
terapeutic eficient in Aatarnentul coarcta$ei de aortd
la copil.

Septostomia cu balon este un mijloc terapeutic
paliativ utilizat in transpozilia necorectatd de mari
vase cu sept interatrial intact sau restrictiv, fu care
nu se realizeazd un amestec de sAnge suficient intre
cele dou5 circulalii, astfel incit aorta are o satura-
lie periferic[ foarte scfzut5..

Degi este o maiformalie in care mortalitatea este
foa$e crescuti, septostomia poate constifiri o altema-
tivl de scurt5 durati pentru prelungirea supraviegui-
rii sugarului. Crearea uoei comuniciri interatriale prin
septostomie cu balon reprezinti o metodd terapeu-
ticl altemativi cu rol paliativ (fig. 9.38, 9.39), care
precedd operaia corectoare, switch anerial.

Fig. 9.38 - Trurspozilie necorecratd de mari vase, la un nou-nE5-
cul de 5 zile. ifiagjne ang.ioglafica. Ven!-jculogralia dreapt:

evidentiazb origitrea aonei djn ventriculul d@pt.

Fig 9.39 Transpozilie necotectati de mari vase, cazul din
fig. 9.38, la cate s-a practicat atrioseptostomie. Balon de septo-
stomie de 8 fnr diaEretru umflat la nivelul septului ifieratrial_



Sistemul de lnchidere a defectnlui septal inter_
atrial este utilizat penhu inchiderea defeitelor sep_
tale interatriale tip ostium secundum, ior" ,u oio_
ciazd alte malfutmagii cu Suntui intracardiace saa
drenaj venos pulmonar aberant.

Sistemul de ocludere a devenit o metodl nesdn_
gerandl altemalivI chirurgiei cardiace. care este maj
bme tolerati de cdae copii. avind riscuri scdzute
la implaotare. Existd diverse tipuri de device-uri,
fiecare avard avantaje gi dezavantaje in utilizare, dar
cel mat nou gr cu caracteristici net superioare este
sistemul de inchidere Amplatzer, care constd in dou-i
,*:Tl" q. diametre diferite gi o piesd intermediarl,
asuel inc6t dupe implantare nu rdmAne quurt oxime_
tnc sffurga-dreafia reslant. Tratamentul postimplan_
tare constl din adrninishare de aspirintrl timp ie 3
luni, perioadd in care se realiznazd-epitehzare-a devi_
ce-ului.

_Sistemul de inchidere a persistenlei canalului

llr:.it: :*1rl 
arterial permeabil poite fi aatat gi

pnn metode rnterven$onale, care constau in implan_
tarea. rnor sisteme locludere) la nivelul canalului
an€nat.. care si produci cheag in interiorul lui gi
prin epitelizare sI ocluzioneze complet canalul qi j
nu;9 mai evidenlieze la acest nivel qunt oximetric-.Sistemele de ocludere ale canalului ,rt"riJ;;;
fi implrgte in:

- spiralele- Jakson detaqabile, utilizate in special
pentru canalele de diametre mici, care prezinte de
obicei sGnoz5 la intrarea in arlera pulmonard;

- umbrele Bard, utilizate pentru canalele cu dia-
metre mai mari.

_. Aceste sisteme nu sunt utile pentru canalele cu
fj11-etre.nari. 

cx $unr ;mportant skinga_dreapla $irupenenslune puJmonari moderat^d sau majord. Se
subliniazi cX ele sunt introduse pe cale arteriald
(catetedsm aderial).

Embolizarea de fistule arteriovenoase: fistulele
artedovenoase congenitale, precum qi arterele bron-
Fc9 9are se comportd ca derivalii arteriovenoase in
cadrul 

leT{oC.r:i Fallor pot fi ocluzionate ,._oor.
sau 

-delrIll_tv. 
lare intervenlie chirurgicald utilizand

urrnatoarele hpuri de materiale.
- Gelaspon, care este utilizat pentru embolizirile

Trnqora:e, astfel incat in timpul interven;iei chirur_
Slcate dtenoare si nu sangereze abundent.
._ --_Spiralele Gianturco, care $mr folosite in embo_
lizlrile permanente pentu frshrle arteriovenoase. te-
ratoame, afiere brongice in tetralogia Fallot etc.

. Cardiologia interventrionalX este un domeniu rela_
nv nou care poate rezolva unele malformalii congeni_
tale iacAt si nu mai fie necesari i"t"ru"n6L 

"Hri.gi_calS- iar.evolu$a pe termen lung a demonstiat cd rezil_
mtele obgnute sunt foane promjldtoare.
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Illodofitili eyolutiye pre(o(e in (ordul .orgenihl
operlt lo copil

ftnnen Gofr

Creqterea numlrului de cazuri de copii cu cord
:ong.nl,.l "ar:...f 

ol supugi intervengiei chirurgicale
operatorii, utilizindu-se circulatria extracorforald
(CEC), impuae informarea medicijor p.aAC iru"ti_cieni asupra unor posibile modalitigi ivolutive posi
operatorii. Aceste cunoEtinge trebuje str rcaca' aio
::-:1u, 

ctrcumscris al sectriei de reanimare qi tera_
ple Intensrva postoperatorie in randul tuturoi celor
care asistd strndtatea copilului.

, 
Evaluarea 

.postoperatorie ideald a copiJului cu

1111,:."c:d,|d 
de cord presupune . cunoa$terea

l.z*lt , 
unuto*te complete (date cliniit, echogra-

tuce $r de cateterism). a consecingelor defecnrlui ita_
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I

tomic asupra firnctriei celorlalte organe gi sisteme
(funclia ventriculului sting, valoarea presiunii arte-
riale pulmonare, oxigenarea, deficinri staturoponde-
ral), regimul de anestezie qi durata opririi circulaliei
(majoritatea complicatriior postoperatorii sunt in
directi reialie cu acest timp), detalii privind inter-
venlia, potentiale defecte reziduaie (qunt rezidual sau
defecte anatomice cunoscute numai in momentul
intervenliei qi rimase nerezolvate chirurgical etQ.
Urmfirea postoperatorie necesiti o echipl in care
chirurgul cardiovascular, intensivistul, anestezistul ti
pediaaul conlucreazi armonios.

Sc6derea funcliei ventriculului sting oonstatat5
postoperator nu este in mod obligatoriu consecinla
CEC, ci ea poate fr anticipati preoperator, identifi-
catd pi asistatI. Pirerea generald izvordtb din expe-
rienla clinicl pe loturi mari de copii este aceea cd
insuficienla cardiaci postoperatorie este mai ftecvent
cauzatl de leziuni anatomice reziduale decAt de
efectul intervenliei chirurgicaie !i a1 CEC (post-pump
syndrome).

Toate organele qi sisiemele pot fr afectate de opri-
rea circulaliei $i preluarea acestor sarcini de cltre
,,pompe". Iatd enumerarea neexhaustivi a acestor
posibile complicalii (tabe1u1 9.D.

TABELUL 9,1

COMPLICATII POSIBILE
ALE CIRCULATIEI EXTRACORPORALE

1. Sistem nervac
- sechele neurologice

convulsii (4-Z7r)
2. Aparat cardlovascular

- sindrom de debit cardiac sc5zut (low oua-put s)mdlome,
post-pump syndrome)
sindrom postpericardotomie

- fulburdri tromboembolice
- tulburtrli de dttrr:

. aritmii atriale tranzitorii

. aritEdi jonclionale

. disfunclia nodului sinusal
3. Aparat resplrator

paralizie de diafragm
- creqterea rezistentei pulmonare la flux

stridor postextubalie
- edem puLBonar acut
- epan$aErent pleural (dupb chirurgia reparatorie care pre-

supune ventricllotomie dreE tE)
4. Aparat renal

- insuficie4i renali acutl (>180 minute by-pass)
- necrozi. tubuhri renald

5. Aparst digestiY
- ulce{ selgerand
- enterocoliti ulceronesolicd (chirurgia neonatali)

6. Infec{ii
- lebri neinfecFoasa (6 zile)
- sepsis postopeator
- endocardita bactedand
- mediastinitb

7. Teste inllamatorll podtive (ffue infeclie concomiientE
identilical{) asociatd sau nu cu epangament pleuropericardic.

Riscul neurologie afecterea sistemului nervos la
un copil cu cord congenital operat poate fi fXrd re-
lalie cu interventria chirurgicald, ci doar consecinla
unor anomalii anterioare (care necesiti o inventari-
ere complexi preoperatorie). Ele se pot datora unor
complicalii legate de boala congenitall insdqi, cum
ar fi embolia paradoxale. efectul cianozei cronice,
abcesul cerebral etc. Se rccmoaqte insd gi existenla
unor complicalii neurologice legate direct de durata
opririi circulaliei. Intr-un studiu recant (1995) efec-
tuat pe 161 sugari gi copii opera(i cu CEC s-a con-
statat cd disfunctiile cognitive qi neurologice atribu-
abile intervenliei chirurgicale nu se inregistreazd dec2t
dac5 oprirea circuiatriei a dep[qit 50 minute. Intr-o
altl statisticl, care se referd numai la sugari (100
intervenlii chirurgicale consecutive), incidenla gene-
ra15 a convulsiilor a fost de 157o (excluzindu-se in-
fecliile sistemului nervos sau anomaliile metoboli-
ce). Tulbur5ri motorii de tip hiperchinetic sau disc$-
nezii orofaciale au fost inregistrate la llVo dtnlre
sugari. Unii bolnavi au fost incadrali in tulbur[ri
coreiforme (1170). Hipotonia s-a semnalat la 687o
dintre sugarri la sfdrgitul primei slptimini dupd ope-
ra1ie, in relalie directX cu gradul de hiptermie79o
dintre sugari au a\,'ut sindrom piramidal unilateral
caxe nu a putut fi corelat cu nici urul din varia-
bi1e. Echografia transfontanelarl preoperatorie sau
chiar CT cerebrald sunt absolut necesare pentru eva-
luarea anomaliilor sistemului nervos anterioarc inter-
venliei chirurgicale. Postoperator, cele mai fteevente
modificlri echogra{ice includ cregterea volumului
ventriculilor cerebrali, hemoragii focale sau zone de
infarct cerebral. Sunt deshrl de puline studii care
au eva'luat prospectiv disfunclia neuroiogicl la su-
garul cu cord operat, dupe o mrect{ evaluare pre-
operatorie. Cea mai probabill relalie este cea legatA
de durata de peste 60 minute a hipotermiei. Se admit
urmdtoarele cauze oare si explice simplomatologia
neurocognitivtr postoperatode la sugar gi copil: ische-
mie qi hemoragii focale (cea mai comund patoge-
nie), embolii cerebrale (in perioada de redistribulie
a circulaliei de c5tre pomp[), vasoconsticlie cere-
brall (dupl hipoxie, hipotensiune gi oprirea circu-

ts-'



laliei). Pentru sugarii cu boli congenitale cianogene
sunt posibile leziuni ale ganglionilor bazdj itlar
postoperator,_ dar un studiu publicat in 199g sugereazi
un prognostic firnclional rezewat pentru coreoateto-
za. postoperatorie, produsd de injuria hipodc,ische_
mici, prin ttrlburtrri de distribulie ale fluxului san-
guin cerebral.

Riscul de scddere a debitutui cardiac (ow car_
diac output states, post?smp slindrome) 

"it 
r""rr_

noscut ca modalitate de evolulie postoperatorie pre-
coce. Acesta este aribuir preponderint lelunilor
anatomice reziduale. necunoscute preoperator sau
necorectate total intraoperalor, gi mai pulin ventri_
cutotomrer propnu-zise. efectului ischemiei miocar_
dice dupd clamparea aorGi sau hipotermiei. Evalua_
rea scdderii funcliei cardiace se faie clinic Drin mo_
Ttr."rg:u tensiunii arteriale ( leddinp la scadere), a
debinrlui 

-urinar 
(tendinla la scddere; qi a inefici_

enlei perfuziei tisulare {scdderea tempeiaturii mem_
brelor. apantia acidozei metabolice). Aporiul echo-
cardiografiei pentru mdsurarea performanlei ventri_
culului stAng (FE1), inclusiv contractilititea, poate
fi esenJial. Se exclude de asemenea prezenp epanga-
mentului pericardic, care poate fi sesizatb f.arG ;_
coce. \e va gine seama de fapnrl cI FE este depen_
dentd de postsarcinl, iar FS2 de presarcind.

Una dintre cele mai tipice siruafi se referd la
copuut operat- pentru tetralogje Fallot, care sufera o
vennrcr{ototrue-. dreapti pe un ventricul drept hiper_
troliat $i compliant qi care postoperator primegte un
vorum sangurn mare. amplificat de posibila insufici-
enli valvulartr pulmonartr. Unii cercetitori recoman_
da sd se pdstreze in aceste cazuri foramen ovale per_
sistent, prin care sd fie posibil un qunt rezidual driap_
ta-stinga, care, de;i poate inteline o cianozd re_
aduala, permite menfnerea tmui debit ventricular
sting. apropiat de valori optime. in caz contrar, dis-
tuncla ventriculului drept poate compromite umple_
rea ventriculului stang cu sciderea debitului cardia".
Acest concept este aplicabii copilului de vdrstd mare
supus dupe momentul optim intervenliei corectoare
pentru reb-alogie Fallot lsiaralie relativ frecvenr intAl_
rutd r1t qra noastrd). lmediat posroperator supom_rl far_
macologic al. disfuncgiei ventriculare il ieprezintl
dopamina qi doburamina. Dopamina este indicati in
cazunle_cu debit cardiac scizut, hipotensiune arteri_
ali medie gi sciderea perfuziei renale. Dozele oe_

diatrice 
-recom.andate 

posloperator sunt 15 pglkg/mi_
nut. Dobutamina. o amind simpaticomimetilce- sin_
tetici, este un agonisr Bl-receptor, cu a4iune neg[_
JabrJZ pe circulalia perifericd. Este recomandati-in
tratamentul disfuncliei miocardice, fari hipotensiune
aneriali asociatd. Acliunea iaotrop pozitivi se reali_
zeazi 

. lErd . sciderea activitilii crononopice qi firi
potential aritmogen. Pentru sugar qi copil dozi reco_
ma.ndati este de 2,5 pg/kg/minut: dar efecrul tahi_
cardizant ii fimiteazd utilizarea la copilul operat.

.Aten$a intensiviqtilor este indreptar_l cdtre ffibi-
tori.i de fosfodiesterazd, de dp Milrinone, asent inotroo
pozitiv neglicozidic qi noniimpatomimetic, care iJi
exercitd efectul prin creqterei cantitiqii de cAMb
in miocard. independenl de receptori. Se noteazi si
un efect vasodilatator asociat. boza de incdrcarl
esle de 3-4,5 mg/kg sau o perfuzie continud cu o dozi
de 5-15 Fg/kg/minur. Efectul principal consrd din
:re;te:ea indicelui_. cardiac lprin efect inonop pol_
tiv). Este un medicament de a doua optiune duDA
dobutamind in ratamenfi.rl disfuncgiei vintricutuiui
stang lurv.enite postoperator. penal perioada ulteri_
oard. deri-va1ii de digoxini pot fi uriiizali cu succes
(lanox-in 0,01-0.02 mglkgta). Medicul pediatru car_
dlotog nu va pierde din vedere riscul crescut de toxi_
citate al preparatelor digitalice asupra miocardului
supus recent baumei operatorii.

. Dintre agenfii farmjcologici care reduc postsar_
clna, cea mai mare experienli din lara noasnd s_a
obFnut cu capropril. 3 mg/lg/d- Medicamentele B_blo_
cante (propranolol), degi au un efect antihiperLnsiv
remarcabil datoritd efectului inotrop negativ. vor fi
utilizate doar cu rezerve la copilul 

"., 
-"o.d op"J

Obiqnrit se asociazd digoxin + captopril t furoiemid
in stlrile postoperaorii cu debit cardiac sc[zut.

,. 
Tulbur.irile de ritrn postoperatorii pot fi minore

I qsfuncgl ale srmsulur atrial), dar uneori impun
pacng temporar (evaluarea pentru aceasttr misurl
terapeutic5 se face de obicei a 7_a _ a I0_a zi). Blo_
cul nnjor de ramurd dreaptd esre o conslanta a
tutuor copiilor operag pe cord deschis. Uneori se
remarci pierderea sincroniei atrioventriculare si tahi_
cardie jonclional5 ectopicE, care poate fi greu tole-
ratl hemodinamic qi necesitatea unei cardioversii
exleme:ste citati pentru unele situalii clinice parti-
cul.ar,e. 

|aci nu exisrd impact bemodinamic.' c.u
mal Duna attudrne este expectativa. Frecvent aceste
tulbur5ri de riun au caracter autolimitat.

. Sindromul postpericardotomie a fost descris dupd
primele intervengii chirurgicale pentru stenoza mitrale
(lvJl) !r s-a crezut atunci cd reprezinE reQuta reu_

r F'E - ftac{ie de ejectie.
'?FS - ftacfe de scurtare.
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matismului articular acut' Multiple teorii privind etio-
patogenia sindromului sunt disputate in literafirr5, de
la posibila infec(ie viralS, chiar bacterianl, p0n5 la
efectul deiator al sdngelui aflat la nivelul sacului
pericardic. Teoria unei patogenii autoimune este accep-
tatd de un numdr mare de autori. Se aduce ca argu-
ment observalia cI sin&omul posp€ricardotomie apare
mai fiecvent ia copilul mare gi adolescent qi mult mai
rar la sugar gi copilul mic. Tabloul clirric este foarte
variabil, de la asimptomatic (descoperire echocardio-
grafic5), la sem.rie de tamponad6 (fig. 9.40,9.41).
Febra qi prezenla reactanlilor de fazi acutX insolesc
inconstant epanqamentul pericardic. Modificirile ECG

'sunt nespecifrce. Majoritatea autorilor vorbesc de
caracterul autolimitant a1 sindromului postpericardo-
tomie, dar practica clinicl aduce in disculie gi nece-
sitatea tratamen&rlui (derivate de aspidn[, antiinflama-
torii nesteroidiene, prednison 2 mg,{<g in prima s5p-
timanI, cu scdderea progresivi a dozei in urml-
tozrrele 2-3 slpdmani). Tamponada cardiaci poate im-
pune drenaj pericardic (10-20 cm3/kg) sau chiar peri-
cardectomie. Sedarea copilului mic este obligatorie
in timpul manevrei de drenaj.

In cadnd aceleiagi entit61i, denumittr generic sin-
drom postpericardotomie,. epangamentul pericardic
poate fi asociat $i cu epan$ament pleurai, uni- sau
bilateral. Acesta se poate dezvolta cu sau fhrd epan-
gament perieardic concomitent (tig, 9.42, 9.ar.

Ftg, 9.40 - Slndrom poctpericffdotomie, acpec[ radiologic de
opaR$ment p€ricaldic postopelator. g6iat tn vfust! de 12 ani
eil defect septal akial tip ostium secundum gi stcnozd pulmoner[
slrAneb (gladicnt stenotic 169 amHg), carc, ln ulma oorccliei.
shlurgic&1e e meuorniollei eardiaee cu eirculslie cxkacolpo.

relE, dszyolt[ epanqamentul pericsrdic esimptomatic.

F g. 9.41 Sindrom postpericardotomie, cazul din {ig. 9.40-
Examenul echografic tD confirsri prezenla epan$amentului

pericardic. (Colec1ia IOMC, Dr. Ioam Arraa.)

Fig. 9.42 - Sir&om posrp.ricadotomie, &specl radiologic.
Peffalogie Fauot opelat! h varsb de 8 ani, C:radientui de presiune
lntre venlliculul &ept !i artera pulmo^nsrd a fost de 90 mn*lg
(confirmal prin calgterism cardiac), In a 5-a zi postoperalor

apare elanlament pleural ia [iyelul hemitoracelui dlepl

Autorul acestui anicol a fost confflmtat cu epanEa-
ment pleural de volum remarcabil qi cu durata de
peste 45 zile postoperator, care a necesitat dfenaj
repetat $i corticoterapfe. In experien{a pemoaald, epan-
qamentul pleural a fost intalnit doar la copiii cu te-
aalogie/pentalogie Fdlot, 6perali dup{ v6rsta de 4 ani.

Toate aparatele $i sistemele pot suferi dup6 acr:l
chirurgical 6i CEC.

InsuflelenJa renald acuti sun'ine dac{ timpul de
by-pass a dep[Sit 1E0 mlnute sau dae{ debitul car-

L.



!e. O.+S Sindrom postpeicardoromie, cazul din tip. 9.42.
Epanlamenrul pleural a crescot remarcabil in volum. de-pJasind
mediastinul; s-a ptacticat evacuarea epanlamentului ple;al lrin
loracenleze repetate, a tost asocial tratament coir,costerord.
Cantitatea de lichid s-a altolimirat duptr 45 zile, 

"nofuElu 
oft"_

noar6 a fost ioafie bun6.

diac_ a sctrzut ingrijoritor. Existenla unei disfunctii
renale. preoperatorii creste riscul icestei potenliaie
complicalii. Gravitatea sindromului impune' chiar re-
curgerea la metode de diaijztr extrarenald (ureea
>_100 mg/dl, tr.rlburXri electrolitice ameninltrtoaie de
via1tr, cum ar fi hiperkaliemia sau acidozi metabo_
lic! inratabil

. Enterocolfta ulceronecrotlcE @UN) se senu:a-
leazl ln chirurgia cardiactr a nou-nlscutului, tubul
digestiv al acestuia fiind ln mod particular foarte
seusibil la stesul realizst dc hipoperftzie 6i hipoxie.

Infec$a este o cventualitate ce nu va ii subcsti_
matu in urmdrirea postoperatorie a copilului cu cord
congcnital opcrat. Se acccptd o febr6 neinfectioasd
in prim,ele 6 zilc postoperator, dar cea rnai temutd
cvcntualitate estc endocardita bacteriand. De obicei
copiii .sunt supugi uuei dublc interven$i iuvazive 

-_

catetErism cardiac, urmat la intcrval rclativ scurt (2_
4 slptlmini) de inrcrven;ia chirurgicald 

", 
CgE.

Ambete proceduri sunt consideratc factori de risc
pentru cndocardita bacrcrianl, astfel ctr tratamcnrul
anu?t?trc. postoperator sc impure penmr profilaxia
acestcia (amoxicilin! + acid clawlanic, ccfajosporinc
dc.gcneragiile tl-llt, timp de S-rO zilel. Midicuj
pediaFu va fi- alcn la erdstenla fcbrci, dar qi a re_
acrallptor de faze acutd pozirivi, chiar dacd vizuali_
zarea. echocardiograficd a vegetagiei sau hemoculrurile
pozitivc (crircrii majore de diagnostic Saiman; nu
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permit incadrarea cazului in diagnosticul de endo_
carditS. in condigiile particulare u1" tirii ,ro*t 

". 
io

care infeclia nozocomialii este greu ie evitat, trata_
mentul antibiotic postoperator devine necesar in
toate cazurile.

Reactanfii de fazd acut-d pozitivi sunt frecvenr
identificagi. in evolutia postoperatorie precoce a copilu_
tui cu cord congenital opemt Ei nu se asoc;azA totdea_
una sindromului pospericardotomie (cu care coexisti
uneori) qi nici nu insolesc st&i iafectioase (bacteri_
ene) demonstr"abile. Ca gi celela.lte ,,ev;nimente.. sur_
verute postoperator precoce, au caracter autolimitant-
fiind martorii eliberirii citokinelor inflamatorii in
perioada de reperfuzie a miocardului (dupd CEC).

Supravegherea pediatricd activl a copilulii cu
boald, congenitald de cord operatd este oiligatorie.
Familia qi medicul vor avea satisfac{ia sX remarce
o imbundrllire remarcabill a srErij d; nutrigie, pro-
grese. psihomotorii rapide gi o foane bunl adapiare
funcgionald, mai a.les in cazurile operate in timp util.
Alerti specialS necesite tulburlrile de ritm cu 

^debut

:argiv yvenite la fogtii operali penftr terralogie
Fallot. Numlrul copiilor operatri cu CEC este in
contim5 cre$rere. Se vor adauga in timp gi copiii
supu$i rransplanrului de cord gi medicul iediatru
tebuie sd fie pregdtit sd poattr isista cu proiesiona_
rsm aceasu nou[ categorie de paciengi.
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Tg
cord, ceea ce Iimiteaze supravie{uirea ac€stora. Miqo_
.scoprc- se constati prol.iferarea intimei cu menlinerea
rnracra a bmitantei elastice inteme. Lez-iunea diferdqe akroscl€roza,,naturala...

,,,f:-ruPi, . imunosupresivd prelungitd crelte mor_
:l"lr"1 py inlectrii cu germeni oponunigd ifoanerrecvent, rntectra cu virus citomegalic_BlCj sau bolilimfoprofilerative.

Togi 
^suga1i. 

cu b-ansplant de cord au un ritm decre$rerc. rncetrut.fap de standardele pentrx va-rstd, dar
li lT", $cotarA _ au performaage neuropsfiomotorii
ca.re 

^te 
permjt o buni adaptare. Rezultatele imediate

sunr mcuraJatoa-re,. supravieguirea variind intre 70_g47o.
uru autoE apreciaz| ci bolnavij dispun de o bundcalijSte. 

-a 
vielii, atlii considerl 

"d'rrp;;reh.;
Ifi"* 

activl gi minulioast pe care o presupune
penoada postoperatorie, ca Di tatamentul imunosu_
presrv 

.continuu influengeazi nefavorabil confortul
ramrtrer 

-$ 
al copilului. Atat dmp cit nu existi un

:lT-!..-11.$rn'" pentru rejerul d. srera, .;;;;gnerea_ actsla presupune repehte cateterisme si bioD_su endomiocardice fla interval Oe 6 lunit, care o,otdeveni traumatizante 1fizic qi psihic;.
Cordul transplantat n bul. sd creascd odati cunoua gazdtr Si s[. se adapteze funclional 

"fo.tof"i 
J"cre$tere a acesteia,

^ .Transplantul de cord la copil qi adolescent.
Orice pacient- cu cardiomiopatie aif"lti"a, 

"ar.'r"cerenoreaza functrional iremedjabil in ciuda rata_
lentuly Srect aplicat, este candidat pentru Or*ofuo,
de 

.cord. Deeriorarea funcf onald ;;;;e ;'i;;
::drtcap 

asttel: sciderea frac$e.i de ejecfie cu loqo
:au 

ml m.llt, pe lun6. cre$rerea presiunii atrialeqrepre rmedtr) la I5 mmlig, creEterea presiunil afi_.ue meor m afiera pulmonard,,.cdderea.. indexului
cardtac 2 30?o: intemdri repetate in spital imouse depersrstenla simptomelor sau tulbureri de ritrn (mai
mult de 3 intemtrri cu 3 luni inainte ae a n ;nctuspe lista de a$teptare pentru transplan .
, 

AT*9 gnrptr de v6rst5 benefiiiazl gi de retrans-
plantul de cord efectuat pentru aparilia bo[i ;o;;-nanene posttransplant.

Principiile de urmdrire posthansplant sunt aceleasi
ca pentru vdrstele mici, cu subliniirea ci la aceast?

::p:ri. 
de 

lirsr.d rejetul de greA .. i*.$.t 
"urA

11 
lrTvenj 

.P:ntru copilul mare s_a remarcat ctr, in
1lIi:J.y,y 

de grefd 10.82 - episoade/pacienr./tun6,
sau t6.e/o ta I an.21qo la 2 ani gi 44qo l; 3 afi d\)DdoperaFe), mortalitatea postoperatorie este inJluentatd

de arteriosclerozl (demonsaag prin angiograrne coro_n:anene succ:sive), hipertensiunea arterial-I, conlulsiigr moarte subitd.
Fiziologia cordului transplantat. ImpactuI ische_miei, cardioplegie.i q.i denervdrir este resimtit de cor_

:y, ,YTtpl3hti! Imediat dupl interventrie -.. ,.*-_
3..:ryn9F. diasrolicd. mai ales la ventriculul dreot.
,"^lol: 

*..Iqi, 
lneta.?Fei vagale. cordul transplan_rar, este mat tahicardic in repaus iar in caz de,j*.:^-. nu manitesd durere precordiall. ECG evi_

::nF3za 
bloc de ramurd dreaptd iar posibila dis-tuncFe a nodului sinusal imourr u .io.t 1. "i;; # " il,";l'ffi ltl'. "i."Tj,T:aceasta contibuind mai mulg factori.
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HIPENTTiISIUI{EA ARIIRIATtr PUUNOilARtr
Ahxcrdru Grigore Dirnltriu

_,__Defini[ie: hipertensiunea afteriald pulmonartr( HTAP) replszinii o cregtere semnificativ! a ore_
:rlr1.lt, 3r."ul: puknonare (pAp), dar mai ales a va_
::"]^f.^ T9: ""1 

nu rgplezintf o afecgune in sine,cr.esre o maflleslare clinicl Ei consecinla unor al_
Sriri in gTd: gi de reversibilitate variabild a struc_Lunror patulu vascular pulmonar, inso{ite de o crep-
:f, _1-i.,rirt..t i in 

^ 
circuta6ia puilnonuia fRn");;.rcutzeazA m baraj in fap fluxului pulmonar. HTAppgate. aptrrea la orice vArsti, incepana ae la nou-nascut. sugar, copil de vdrsti micd gi, mai tdrziu,laadolescent Si aduh. Vabik rcrmale' ale pAp, -.#:
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licd p0n[ la 22 nrrtrIg; diastolici pOnI la 9 mmHg;
presiunea medie: 12-15 mmHg (maximum 20 mmHg).
Efortul fizic produce o cre$tere tranzitorie, uqoarl
sau moderatl a PAP. HTAP este acceptatd la va-
lori a1e PAP sistolice 2 30 mmHg, a presiunii dia-
stolice > 15 mmHg sau a presiunii medii > 25 mmHg
in repaus gi peste 30 mmHg in efomrl fizic.

Etiologie:
L HTAP secundartr cardiopatiilor congenitale aso-

ciate cu un debit arterial pulmonar crescut prin $unt
stanga-dreapta sau prin obstrucfie a intoarcerii ve-
noase pulmonare.

II. HTAP datorati hipoxemiei, in general secun-
dare unei afecqiuni respiratorij cronice.

III. HTAP datorati afectirii izolate a patului vas-
cular pulmonar, cel mai frecvent prirnitivd.

Hipetlensiunec ulerioli pulmoncri
seiundori tcldiopoliilor iongenilole

Toate cardiopatiile congenitale cu gunt stanga-
dreapta pot conduce la I{TAP; cind aceasta are valori
impofiante rcaTizeazb sindromul Eisenmenger (1897),
care dup[ Wood reprezintd o HTAP de nivel siste-
mic, ddtoriti unei RVP zuperioare la 800 d1,ne.s/cm-5
gi care inverseazd saltr tezlizeazh un gunt bidirec-
tional, in principal la nivelul DSV. Evolu{ia naar-
rall a HTAP diferi in func1ie de tiprl de cardio-
patie: in DSV izolat, riscui de aparilie este redus
qi doar in defectele mzm (5OVo) boala vasculari. pul-
rnonarl se dezvoltd ient. Sindromul Down, deseori
asociat, creqte riscul de HTAP precoce prin agre-
siunea hipoxicl (factor agravant suptmentar), inter-
venlia chirurgicali reparatorie fiind necesard inainte
de v0rsta de 1-2 Ni; in canalul atrioventricular, mai
ales forma completi, HTAP, chiar severS, apare din
primul an, reducind gansele unei interventrii repara-
torii dupi aceasta varstd; in DSA ostium secundum,
mai ales de dimensiuni mici, aparilia HTAP este
tardivd- (6Vo), crescAnd la 9Vo dtn cazttri in defectele
mari. In DSA predominanla femininl este de 4 ori
mai mare; in trwchiul arterial comun HTAP sur-
vine precoce gi la valori mari; in persistenla canalu-
lui arterial @CA), cu dimensiuni peste 5 mm, riscul
de HTAP este crescut dacl nu a fost inchis nreco-
ce; in transpoziqia de vase mari asociatd cu DSV,
apari{ia HTAP este precoce gi severS, 75Vo din ca-
zuri frind deja inoperabile sub virsta de 1 an. Aso-
cierea unei. stenoze valvulare pulmonare impiedici
apariEia HTAP protejind circulalia pulmonar6.

Cand HTAP apare in DSA sau PCA de dimen-
sirmi mici, ar putea exista o asociere a unui defect pri-
mar al vasculariZalei pulmonare ca in HTAP primi-
tiv5; unele valvulopatii reumatismale: stenoza mitra-
1I, mai a1es, pot realiza HTAP frecvent chiar de la
virste mai mici, asociind anomalii vasculare pulmo-
nare impodante. Este deci recomandat cateterism
intervenlional sau intervenlie chirurgical[ reparato-
rie precoce pentru suprimarea obstrucfiei mitrale.

Anatomie patologici: modificirile in arteriolele
pulmonare rnici sunt neuniforme, in diferitele stadii
ale bolii gi sedii ale patului vascular, mergind de
la u$oare fibrozl intimalS $i hipeftofie a mediei in
unele po4iuni, care pot rispunde la vasodilatatoare,
pnnd la fibrozd intimall concenhicl avansatI, care
nu rdspunde la acestea; in alte zone vasele pot avea
numai o hioernofie a mediei reversibil{ la vasodi-
latatoarel. 

-

Fiziopatologier in cardiopatiile congenitale cu

$unturi s6nga-dreapta impodante prin comunicdri
largi, presiulea din circulatria sistemic5 se transmite
qi in circulalia pulmonari, iar hiperrrofia mediei
poate persista gi chiar poate s[ se extindl la arie-
riolele periferice nonmusculare. $unturile cu veloci-
tate crescutl a sAngelui gi hiperpresiunea din cir-
culalia pulmonari constituie un stres important pen-
tru endoteliul vascular pulmonar, cu aparilia unor
leziuni structurale qi fimc1ionale. Rela{ia endoteliu
lezat-plachete circulante-media hipertrofiatl va con-
duce ini[iai la o _proliferare celulard a intimei qi
apoi ia frbrozare. In plus, lezirurile de aderitl acutd
de la nivelul vaselor musculare supranumerare pot
favoriza ocluzia acestora prin ingroqarea perelilor qi
trombi plachetari. Tardiv apar leziuni plexiforme
specifice -stadiilor avansate de boali vascular[ pul-
monarS. In acest stadiu testele cu substanle vasodi-
latatoare sunt negative. Boala vascularl pulmonare
avansatd este rareori prezentl inainte de 2 ani in
DSV, dar se intAlnegte chiar sub I an la cei cu
trunchi afterial qi transpozilie de mari vase ?nsoliti '

de DSV.
R\? crescut6 poate antena suferinla cordului

drept, iar c6nd HTAP depdqeqte valorile presiunii ar-
teriale sistemice gi se produce inversarea guntului,

r Severitatea leziunilor bolii vasculare pulnonare (dttpd
Heath !i Edwards): gr. 1: hipertrofla mediei; gr. 2: hipefirofia mediei
cu proliJerare celulari a intimei; gr. 3: ocluzie vascularX fibroasX
progrcsivi; gr.4: dilatalia afledali progresivi generalizatd cu
formarea de .,leziuni de dilatalie" complexe; gr. 5: dilatalie
cronicA + leziuni de dilatalie generelizare + hemosiderozl
pulnonarA; gr. 6: necrozd fibdnoida a mediei.
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care.devine dreapta-stanga, se noteazl aparilia cia-
nozei permanente. Cand RVp este sub 50Zo ain cea
sistemici, dEzvoltarea bolii vaseulare pulmonare avan_
sate constituie o exceotie.

Clinic6: aspectele clinice dqind de tipul de cardio-
patie gi valorile RVP. Cand RVp scade postratal aoar
rapid congestia pulmonard gi insuficienp cardiaca,
r_.fTa.9 intervenlia chirurgicald chiar in primele
6 luni de viagn. Cnnd RVp rdmine ridicatd copilul
poate 6 asimptomatic mulr timp sau si prezinti:

- ugoarl oboseald la efon;
- scurta.rea respiraliei in timpul efortului.
Dispneea de efon re accentueazd cu li,rsta. uleori

lipsind pdnd spre adolescenli qi fiind mai pronun_
qatl in DS V.

Intoleranla la efort in DSA se amplifictr tot cu
virsra gi cu severilatea qunmlui.

, Cianoza, periferici sau centrald, apare ?l gene-
ral mai t0rziu, ini{ial intermitent gi dup6 efort,-apoi
devine permanenti, paraleld cu vatorilJ poficiter;ei.

Dureile toracice \15-40?o din 
"-uri) 

po, uu.u
aspect anginos sau pleuretic iin infarctul pulmonar.t.

Sintopcle de efon survn la IO-4OVo din .rr*i.
Hanoptiziile pot fi prezente la l\-3OVc din cazuri

mai ales in DSV (rrin infarcte pulmonare favorizate
de policitemie sau rupturi ale unor dilatalii anevris-
male ale a$eriolelor pulmonare).

Semnele fizice cqra.cteristice HIAp deond, de
gradul gi extensia leziunilor vasculare gi varsm pa_
cien{ilor; cei de v6rst6 micl pot avej date fiz]ce
normale, cu excepfia creSterii impulsului venticular
drept qi rn zgomot II mult tntdit Si chiar palpabil.

Cianoza Si degetele hipocratice apar mai tarziu-
cu un aspect par.ticular in pCA: abienga degetelor
fupocratice.la mina dreaptd, cianozd qi j.g.t - 

hipo_
crauce puun mamlesre la mina stingi qi deosebir
de pronuniate la picioare.

Pulsul perderic are in general un volum mic-
Presimea venoasd jugulard, de obicei nu este cres_

cut5, dar apar pe jugulogramd o und[ A proeminentd
(7.OVo dtn cazurit qi o undd V largd prin regurgitagie
kicuspidianl (5-20Vo), mu ales la cei 

"" 

-CeV. -

. Auscultale: zgomotul li la pulmonard este intens
qi poar fi palpar la 2/3 din cazuri; exisrd adesea
un galop atrial la cei cu DSA. Clicul de eiectie
pulmonar esre__decelat la majoritarea pacien$lor gi
aoesea esb audrbll un scur: suflu pulmonar de ejec_
1ie de frecvenl5 medie. poate apdr.ea un suflu dias_
toljc descrescendo de regurgitare pr.rl rnonari 1ll3_2il

din cazuri). Zgomotul II este unic la 1/2 din oa-
cientrii cu DSV. in 5-202o la cei cu pCa sau DSe.
Dedublarea zgomonrlui II esre rard in DSV, dar
este obiqnuite la pCA qi DSA. Un suflu de inalti
lrecvenli de regurgitare tricuspidiand poate fi auzit

-rr lorFunea inferioard a *u.gLii stanli a stemului
la 13 din cei cu CAV gi 50Zo din pacieniii cu DSA
qi PCA. Deseori suflul sistolic de DSV ievine mai
sqlft.

Exploriri paraclinice: ECG; H\iD importantl la
aproimativ la 504o dn paciengi (80_902o in DSV),
hipernofie biventriculari la 1/3 dn pacienli. ampil_
tudinea undei P poate fi normall, dar adesea Jste
crescuta peste 2,5 rnm qi este mai largi mai ales
la cei cu DSA.

. Examen radiologic: la pacienlii asimptomatici
deseori cordul este de mdrime nomali, dar de obi_
cei este prezentd o prceminenle a tnrnchiului arte_
rial pulmonar (AP). Cardiomegalia este prezentd
adesea in DSV qi in CAV, iar mdrimea cordului
este normall la 1/2 dn pacienlii cu pCA $i 2/3 din
cei cu DSA. Arterele pulmonare prodmale srmt de
obicei proeminente mai ales in DSV. Circulalia vas_
cular5. pulmonari perifericd arat[ vase de calibru
mic la 1/2-2/3 din paciengi, dn la ZOVo din cazuri
cireulalia vasculard pulmonari poate s[ fie cresculi;
pe m6sura avanstrrii leziunilor de boald vasculari
pulmonartr, circulalia pulmonari periferici. are ten-
dinla si scadl (fig. 9.44).

l&"'i#'-'#r*T:r$i",:"ff l$1'1P:*T#i'h"r""dl
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Echocardiog rqfia:
a) mod M: aspecte particulare ale valvei puimo-

nare posterioare; migcare paradoxal5 a septului inier-
ventricular qi dilatarea VD;

b) echo 2D cu Doppler: dilatalia VD gi akiului
drept; dilatalia trunchiului AP qi/sau AP drepte;
cre$terea presiunii din VD in absenla unei slenoze
pulmonare (calculat prin gradientul de presiune intre
VD qi atriul drept al reflubrii tricuspidiene gi/sau
prin gradientul inn'e VS 9i VD in cazul DS!;
crefterea presiunii diastolice in AP cu evidenlierea
regurgitlrii pulmonare gi determinarea gradientului
intre AP !i VD; fluxul Doppler in' AP: scurtarea tim-
pului de accelera{le a fluxului cu perioada de pree-
jeclie a VD/timpul de ejeqie a \fD < 0,34 9i scdde-
rea fluxului pulmonar in po4iunea medie a sistolei
( r \9.9.45,9.a61"

fig. 9.45 - Hipefiensiune pulmorarh, echogratie Doppler pul-
satil ln secliune parasfemal stang ransaortic. Refluare pul-
monar! dia$tolicd c'u velocitate qescula; gradient anere pul-

morare vertricul drept = 61 mmHg.

Catete*mul cerdiac ptrr.ite studiul morfologic
a1 defectului congenital cardiac, evidenqierea unor
cauze reversibile de HT-AP; calcularea RVP (co-
relatie foarte bunl intre rezistenla vasculari pul-
monari qi gradul boIi vasculare pulmonare glsite
pe biopsiile pulmonare); determinarea gradului gi
extensia bolii vasculare pulmonare- Scdderea R\?
spre valorile normale prin 02 sau vasodilatatoare
(izoproterenol, prostaciclini, tolazolin, adenozin,
acetilc.olintr, nitroprusiat de Na) probeazl pedomi-
nanla hipertrofiei in AP musculare gi faptul cX
HTAP poate fi reversibiiE dupi repararea defectu-
lul,

FiB. 9.46 - Hipeiensiune atreriald pulmonari, echografie Doppler
continuu secliune apical 4 cavitdli. Reflua.re Eicnspidian[ sis-
tolicl cu velocitate crescutt giadient venrricul diept - alriu

drept = 58 rnmHg-

Date de Inborator: cretterea vulolilor hemoglo-
binei qi nai ales poliglobulia, clinic manifestatl prin
cianozS, care creqte cu varsta !i este invers propor-

triona16 cu scdderea satura{iei arteriale in 02, sunt
caracteristice; la.pacien{ii cu deficien{i de fier, cia-
noza Doate sl fie mai redustr dec?t indici oxime-
da. fi policitemia hipocromb microcitard vAscozi-
tatea sanguinl este mai mare decnt la cei fdrd defi-
cienll de fier, fapt ce impune terapia marlialb la
aceqti pacien6i.

Evolufie: pacienlii cu sindrorn Eisenmengdr pot
avea cian.oz5', dispnee, intoleranli de efort (chiar din
perioada de sugar), dal de obicei rlmfu stabili mulli
ani, pand la aparilia manifestdrilor mai severe din ado-
lescent[ sau doar in decadele a 2-a $ a 3-a. Spe-
ranla de via{6 a copiilor cu sindrom Eisenmenger
nou diagnosticali nu depfte$te 20-50 ani, cu tot
Satanentul corect al policitemiei, insuficiengei car-
diace sau a1 aritmiilor, moartea subita putand sur-
veni 1a ISVa din cazuri (in general pria aritmii se-
vere). Decesul postoperator poate surveni la circa
25Vo dia eazsti, iar prin endocardit{ bacteriaad gi
abces cerebral se mai pierd 5Vo dln cazui.

Tratament: pacienlii tiaeri cu sindrom Eisenmen-
ger pot sd nu necesite un tratament specific cat sunt
asimptomatici sau prezintA doar dispnee la eforturi
medii.

Apari$a insuficienlei cardiace necesitl digoxin
pe termen lung gi diuretice. Diureticele vor fi utili-
zate cu prudenld gi doar pe perioade iimitate din



cauza riscului de deshjdratare. creqterii vriscozitdtii
sanguine. cat qi a valorilor acidului ul.ic. t.utr_"i_
rul anticoagulant poate fi recomandat la cei cu in_
rarcte 

.putmonare recurenre $i hemoptieii, situaie rarl
Ia coDtt_

. Cieqterea exponenfialb a viiscozitlfi sansuine
pnn accentuarea policitemiei conduce la scdierea
::olru,y, 

putm^ona.r qi sistemic Ai inrpune menginerea
nemoglobtner in Jur de 20go gi a hematocrjtului la58-60Eo. C nd poiiciternia devine sirnptomati ce _ icentuarea oboselii, scurtarea respiraqieii cefalee, hemc_ptizii - se recomand[ flebotomie Gd.."%h";" 

-.t 
i"-td ulrerioa# de :l-g oret. pentru scldeiea valorii

nematocritului. pierderea de volum sanguin prin fle_
botomie trebuie inlocuitl cu cantitili 

"i"f" 
i" U"fri

de izotone, de obicei albumind SZ, .ifrli" Ri";*
lac?t-s1u plasmS. Flebotorniile repemte pot conduce
la deficien(i in fier.

^ 
Vasodilatatoarele nu sunt in general recomandate

in sindromul Eisenmenger, mai "ales 
in f";;';;

avansate, c6nd existi leziuni ale intimei ireversibile
la.vasodilatatoare, deoarece u"aa"..u r"AJ*1.iulri
culare 

,sistemice 
poate amplifica luntul dreapia_stan_

ga $r decr cranoza. prostaciclina i.v. pe durite lungi
de timp sau n.ifedipina p.o. por fi t,;f"-ir-".i i i l
etecte lavorabile ale vasodiiataroarelor asupra R\?,evidenfiate prin cateterism.

Hiperf.enriuneo orleriali pllmonori
rerurdori hipoxiei

-V^asomotrici ?tea arter;al5 pulmonari este influen_
Iara In 

^pnncipal 
de PO2 alveolar qi de pH. acidozaprorocand_ 

-vasoconsFicqie arteriolard. HTAP ooate
ioTP,.,.u. tupoxia acud qi mai ales hipoxia croicd.
ln,}pgya acutE, ca in pneumopatiile acute sau lasu-D,ecpr transporta{ cateva ore la altirudine, HTApcslc rn_ general putrn severd, curabili qi in intregiine
l?"i.*ili: In hipoxia cronicr HTAp ;" pr;"";;;
Sr durabrla.

, Modificdrile structurale caxe apa.r sunt in princ!
pal extensia musculaturii la micite ;;-;;;
T.ryl-:. 

ulrer;or hiperhofia VO, tr;penrofia 
'mJ

?e,l anerelor musculare. reducerea .numdrului de ane_nore 
.putmonare. ingroqarea adventicei n-unchiului

afieret pulmonare
Etioiogie:
l) sejur la altirudine;
2) maladie obsuuctiv6 brongicd: asrn, bronsird

cronicd, bronqiectazii, fibrozd chistice ffrecveniii 
*

.3) pneumopatii cu bloc alveoloc apilar: fibroza
pulmonarl din sindromul Hamman_Riih, sarcoido_
za., hemosideroza, pulmonari idiopadcl. sindromul
rvrrKtry-wttson. plama,nul radioterapic. histiocitoze,
pldruanul r.entilaqilor., po.urnoput imunoaleryice,
colagenoze;

- 
4) leziuni pulmonare acute severe: sindrom de

detresd respiratorie de tip adult, pneumonii severe
otruze;

5) alterarea structurall sau fi:nctrionald a cutiei
toracice: cifoscolioze, rar la copil, dar asocierea cu
gldgnutii cu qunt st6nga-dreapta {avonzeazd 

^oallttatst I AP-: osteocondrodispl a zij; boli neuromusculare:
boata werdnig-Hoffmann. rniastenia grar is, poliomie_
lita, miopatii etc. Suprainfec[iile pulrionare igrur"ie
srtuatua:

6) obstrucqia cljlor aeriene <uperioare: caracteris_
tlc:,sunt hiperb-ofia arnigdalelor gi a vegetagiilor ade_
Dotoe, dar ir atl-ezia choanalE. glosoptoza. macro_
glosia, sindromul pierre-Robin, traleomalacia, ste-
noza haheal5 conselitald.

. Clinic,i: ruse uicati. dispnee de efon dweri tora_
clce a plce: cianozd moderatl accentuate la efort,
hipocratism digital.

, . 
Spre .deosebire de afecgiunile pulmonare, aici

y^p:,'-.":1"f, alveolarl esre gtoball qi. deci. hipo_
xerua. hrpercapnia_ gi- acidoza severd apar precoce.
t'e. tzmg, semnele bolii cauzale: stridorul gi dificul_
ti;ile respiratorii permanente, care se accentueazd lnctrnostatsm. pot atrage atenlia serrute datorate hioo_

er. $i/sau hipercapniei: somnolenla, insomnia sianxleratea nocrume, banspiraliile profirze gi HTA(sernne de fupercapnie).

, 
In suficienla, 

-card.iacd dreapti apare tardiv. Sem_neie sunt ampJiljcate de clinostatism gi suprainfec_
giile respirarorii. care agraveazd obst-uctia si pot fita ongrnea puseelor asociate chiar cu edem oulmo_
naI.

. pxplgrnri paraclinice: ratliografia toracicd: ima_gini reticulare sau reticulonodular" &fu2e. p:riie
funclionale respiratorii: disfunctrie de tip restrictiv.
*I.,\"1" 

depista HTAp q; Cttalia \,b. r{tp;;;-
mra poate apdrea mai tardiv. Uneori pentru dia_gnostic poate.fi neresird biopsia put.oro.a. i rrrrrt"coragenoze qi histiocitoze. siruafa se poate amelio_
ra pnn corticolerapie precoce s;.c' -H 

"D;ii'AD, ""i'01"r"i1,,,[H?i iT ili,i ;megalia este inconstantd, apare in formele severe.
ti.ho deceleazd HTAp ce este confirmau prin .a_
tetertsm.



Tratamentul vizeaz| in principal rezolvarea medi-
call qi/sau chirurgicaltr, cat mai precoce a afecliunii
declan$atoare. Efecte favor.abile au fost oblinute qi
pria utilizarea pe termen lung a nifedipinei sau a in-
hibitorilor enzimei de colversie (captopdl) sau a
urapidilului (antagonist alfa1-adrenoceptor, fdrd efecte
asuprzi hiperreactivitllii bronqice).

Hipeifensiuneo-orlerial6 pulnonor6 prin rfe.llle
izoloti o potului vosculoi pulnoncr

Este datoratX unei obstruclii vasculare pulmonare
independente de hipoxie sau de gunhrriie stinga-
dreapta. Aici sunt incluse:

A. Cordul pulmonar mtbolic, nr la copil, uneori
recurent, cu prognostic rezervat.

B. IITAP fu caq.d cwtoscutd, cu manifestiri simi-
lare cu acelea din forma primitivi:

- unele ciroze cu hiperlensiune portal6, (0,25Vo
dinte hipertensiunile portale) cu leziuni pulmonare
severe, chiar plexiforme. hipemofia mediei arterio-
lare, hiperplazia ocluzivd a intimei. Mecanismul de
producere e$e lnc[ neprecizat (mecanism umoral,
hemodinamic, anastomoze anormale lntre arterele
hepatice gi pulmonare);

- consum al unor vegetale: Crotalaria spectabilis;
sindromul uleiului toxic; utilizarea unor anorexigene
(Aminorex).

C, IIAP primitivdr are o incidenltr relativ rcdus{,
predondnand la adolescent qi adultul tAntrr 9i foarte
rar sub vfusta de 6luni, Sc noteaz[ predorninanta
femininf Al-411 1a vArstele mari qi incident} cgaltr
la cele mici.

Exist6 pi cazuri familiale, tansmisia fiind auto-
zomal dominantd cu pcnetanl[ variabill.

Aspeatul histologle de arteriopatic pulmonard ob-
structivd ln stadiul plcriform e6te deoscbit de sevcr.

Patogenia este, lnctr, controvcrsatE, inticfurdu-sc
hipencactivitatea importand a patului vascular pul-
monar ce induoe vasoconstrictia, irfervenlia unui fac-
tor plashctar care ar stimula proliferarca muscula-
turii nebdc arteriolare, cat gi ur1 exc.s dc produclie
dc tomboxan ,ar2.

Cllnlcbr rlcbua:l HTAJ) prcced! uneori cu mai
mu$i €rd primelc scmne clildce, edcsca ini$al ac-
spcoifioa; intaaalul intrc primelc scnurc qi dia-
gnostic put€ad fi de 2 t 5 &ni.

Pr.ircipalele manifestdri clinice: dificultd{i in ali-
rnentalie gi tahipnee in repaus; dispnee (7 5-98Vo) pi
palpitaiii de efort; sincope (1/3 din cazuri), uneori
semn inilial util penku diagnostic; drrreri toracice,
rctrostemale, cu caracter angsnos (112-2/3 din cazuri),
rmeorj asociate cu anxietate gi paloare; cianozd re-
dusa asociatl cu degete hipocratice, prezenla sem-
nului Harzer; fuse (compresia bronhiilor de cdtre
arterele pulmonare dilatate); rare hemoptizii; semne
de debit cardiac scizut, puls mic, paloare gi cianozl
periferic5, rar central{; presiune venoasl jugulard
crescutd, hepatomegalie gi edeme doar in cazul
insuficiengei cordului drept.

Exatnenul obiectiy: acceth)area zgomotelor I gi
II, zgomotul II palpabil qi clic de ejeclie in focmul
pulmonarei; aparilia zgomotul III +/- IV la nivelul
VD; aritmii cardiace; suflu diastolic de insuficienli
pulmonar[ qi/sau su{lu sistolic de insuficienli hicus-
pid:ian6.

Explonnri paniclinicre: ECG: II\D gi HAD, devia-
lia axet QRS la dreapta, bloc incomplet de ram
drept ln V1-V2.

Emmen radialoglc.' cordul este in general de
dimensiuni normale cu proeminenla Ei pulsatilitatea
marcattr a arcului mijlociu stAng, HVD, Desenul
vascular pulmonar periferic este relativ strrac sau cel
mult normal comparativ cu dilatarea arterelor pul-
monare proximale hilar $i perihilar. EeLm evidenS-
aztr aspectcle prezefitate mat sts. Cateterismul car-
diac canfirmd, diagnosticul gi permite cxcludcrea
formelor secundare de IITAP.

Tratemontul nu estc specific: digitalicele, diure-
ticelc qi vaeodilatatoarelc pcriferice sunt utilc pen-
tt insuficienla cardiaod dreapt[. In cazul unui rds-
puns favorabil la vasodilatatoare la catcterismul car'
diac, administrarea pe tertrren lung dc prostaciclial
i.V, sau a nlfedipinci p,o, poatp da rczultao favo-
rabile, Utilizarca O' continuu sau intsmitcnt cstc
nccesarl 1a cci cu Zispnce maxcat4 dc cfort tnaln-
tca firccperii acestuia.

Anticoagulautele (inolusiv aspirina 9i dipirida-
molul) suut indicatc la coi cu artcriopatic plcxifor-
md gi tcadinga la aomboze artedolare pulmo are.
Utilizarsa inhdatorie a NO a dat rczultatc lncuraja-
EO&re.

Atrioscptoslomia poetc amcliora dcbitul cardiac
la cei cu sincopo sau insuficienl5 cerdiaol drceptd
scver6.

i

h.-



Shfuynwl de. hfytallsiwte a eftrld puhnollud persistatd k
nou-nir,cu, (sinhonul pusistenlei &Udliei hr;h)

Survine in l/l 500 nagteri ;i este datorar fie unei
anomalu funcgionale a celulelor musculare arteriola_
re pulmonare sau a metabolismului unora dinte me_
diatorii vasoactivi eliberali de endoteliul pulmonar.

e este expresia unei dezvoltdri anormale intraute_
rine a endoteliului gi musculaturii netede afiedolare
pulmonare, Consecinla este menfinerea unei pAp
(presrune arteriald pulmonard) medii superioare celei
srsremtce, care determind persisteoF gunturilor dreaO_
ra-stilnga pnn canal ul anerial gi/sau foramen ovale,
1y^hipo,xemie persistentl refractare la ventilalia cu
FiO2 1007o.

Etiologie:

?! P*" idiopatice ( l/5 din cazuri ).
D) roryne secundare: cauze pulmonare, cele mai

{r1ve.nte: aspiralie de meconiu, t 
"mi" 

&uAugrrr*
Uce. detresd 

. respiratorie idiopatich. tremoragii, ';;i_
rorma{ii 

.qi infeclii pulmonare, fisrule .roiuh"ul.;
cardopatl: obsruc$ia cdji venoase pulmonare de
oJenal - _retur venos pulmonar anormal total, steno_
za. mirald; cardiomiopatii: in principal de naturtr
rschemicd perinatall. fibroelastoza, jnfarct miocardic,
I,ruo:ardit:; 

obstructria fluxului VS _ ,t noru gi Coe,

:li1.r:t 
cordutui stAng hipoplazic; gunt ireapta_

sfinga in malformagii arteriovenoase clrebrale,'he-
patce; 

_cauze diverse: infeclii, tulburtrri metabolice
!_13_!!t."mj.] hipoglicemie., acidoz{, hipoxie), pot!
cttemi€, omfalocel, perforalii gastointestinale; c^auze
geshFonale: plstmauritate, rar prematuritate, inchi-
oere prematura a canalului artcrial (uneori industr de
me{.ca15 matem[: aspirind, nalnoxen, fenilbura-
zonar,_ rupoxte tj afiemie matEmd; ligadrarea tardiv{
a cordonului ombilical

CllnlcEt debutul este imediat sau ln primele 12ore dupl nagtere, cu tahipnee, ilrl tirai iminrtani sausrftdor,. Cia,noza, semnul nrajor, este uneori mai in_
te-ns6 ta nivelul jumddgii inferioare a corpului gi
umgrul 6teag (guntul ductal).

Zgomotul l/ este accentuat la pulmonar[, Gradi-
entu-l PaO2 lnEe artcra radiall dreapta qi u;nu Jrr-cendenttr >-20 mmtfg at€sti guntul dudtal. Ilipo;

-nu -estc 
hiluenFtd de Fio2 dc l0o%, dar hipcrven_

uraFa, cu tiperode crc$te pao2 tranzitor,

^.. -9r.hn, 
2D .", Doppler demoisveaztr 9i cuurtificd

!yql,, 
dr:apta-stenga, insuficienla mitrald gi/sau ri-

eusplcu&ra gi estimeazd presiunea medie ln Ap,

44 : Trafat de pedianie

Diagnostic diferenlial: alte cardiopatii cianogene
cu debut neonatal.

. Prognosticul depinde in principal de cauza in_
ductoa_re. fiind mai favorabil in forma idiopaticl. gi
aplicarea precoce a terapiei specifice.

Tratamentul vizeaztr:
- combaterea vasoconsu-icfiei pulmonare se face

cu tolazolin (alfa-blocan0: I mglkg i.v. in bolus,
rntr-un mnut ca dozl test, urmdriadu_se ameliorarea
PaO2, iar daci este eficace administrarea in pEV
? mg/kg/ord. Efecte adverse, uneori importante: hioo_
tensrune arteriali sistemicl, s6nger6ri gastrointesti_
nate. Dopamtna a dobutamina in pEV pot reduce
hipotensiunea indusl de tolazolin, i- pri.n 

".;$d;presiunii. sistemice 
.scad gradientul presiune pulmo_

nard./presiune sistemicd. reducand guiul drepta_stanga.
, Asocierea unor inonopice ae tiput inh iUltoriior

de lostbdiesterazi III tamrinonet gi diuretice reduce
rnsutlcrenta cardiach:

^^_-., 
H!:fo:"llrga qi respiraga asistati induc hipo-

caprue- g atcaloze respiratorie cu vasodilatagie pul_
monartr;

_-_- combaterea acidozei metabolice e,{aHCOj sau
THAM),. a hipoglicemiei qi a hipocac.;ei;-' 

---

- orugenul este excelent vasodilatator arterial
pulmonar, exist6nd instr riscul retinopatiei la ore-
Talur. A.slsreqla rcspiratorie: ventilaSii asistattr aso-
ciara cu blocaj neuromuscular sau narcotice i.v. sau
::illlr"-":" .inaltd frecvenli (240_1800 respiragit
mrnut), cat.$i oxigenarea extracorporalE lexiracor_poreal_membrane oxigenation) Siau dovedit deose_
orta-etrcacrtate gi utilitate mai ales in sinragiile deo_
seblt de severe:

. .- NO (oxidul nitric) administat pe cale inhala_
torie se _profileaztr ca varianttr terapzutictr in viitor.
9g 

tu 
f. utilizat cu prudenltr, a"* i" 

"i"t " 
f."rd

Dtne u lrzate din cauza riscului de methemoglo_
binemie.

SMhgollc

DUPUIS Cl. {Euh red.)i CardioloSie p6diarrique. ed, I 2.s,

".:dqFH5d#fdg:iii jiT'i;,i*i'?[,];tg j:-n-.
ii$li'Xl rl{ll, J,, 11'j .;f ' u' u a; I r,i'ii' dfui --ri.p-".q

! PEV : perfuzla cndon€rvosrg.
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ANITIIIII CARDIACE

llkohe logEn

Aritmiile cardiace definesc acele circumstanle Ar
care apar modificld ale succesiunii in timp a bltii-
lor cardiace gi/sau ale relaliilor dintre activitatea etaju-
lui atrial qi a celui ventricular al inimii, induse de ano-
malii in formarea impulsului sau in transmiterea sa.

Aritmiile cardiace pediatrice acoperi un larg spec-
tru de varste, de la primele semne de viabilitate
fetah (aritmii fetale) pdnd la adolescenli. Ele diferd
in rnulte privinle de adtmiile adulbrlui, prin inci
den!{ (mai redus[), cantitativ (ftecven1a cardiac[ de
150/min este normail la nou-ntrscut, dar reprezintl
o rahicardie supraventriculard. la adult; $ ialitativ
(AV de 300/min la sugm este relativ bine toleratl
citeva ore de miocardul sugarului in timp ce la
adult conduce rapid la sincopl).

O problem5 cu adevlrat importanti pentu pedi-
atri este insd aceea a distinc{iei intre aritrniile be-
nigne qi cele potenlial letale. Experienla redusi in
domeniul aritrniilor cardiace impune limiiarea com-
petenlei pediatrilor la tatamentul extasistolelor atri-
ale, ventriculare qi al formelor necomplicate ale tahi-.
cmdiilor aaiale, celelalte fiind necesar si. fie incre-
dinlate ca:diologilor pentru a fl tratate (sau netra-
tate) pe o bazd qtiinlificl ralional5. Din fericire, ma-
joritatea aritmiilor pediaaice sunt reprezentate de
cele benigne. Un studiu multicentric asupra a 581
cazuri, efectuat inhe 1975-1992, evidenliazd numai
14,5V0 atftmii potenlial letale (N. Iagnru).

Aritmii fetde

Ritmul sinusal se instaleazi in a gaisprezecea
sdptlmind gestalional5, frecvenla cariiac[ fetald

normali fiind inte 120-170/min. Aritrniile cardiace
fetale au o incidenli de l,Vo, cele mai frecvente
frind reprezentate de extrasistolele atriale (857o) cu
risc de aparitie a unei tahicardii supraventiculare
in 1.27o din cazuri, urmarc de tahicardiile supra-
ventriculare (107o), extrasistolele ventriculare, tahi-
cardia ventriculard, bradicardia sinusali qi bradicar-
dia din blocul AV total.

Tahicardia supraventricularl fetali (TSVF)
prezintd in mod obiqnuit doud mecanisme de produ-
cere: reintrarea aaiall (muscularl) gi reintrarea AV,
tahicardia atrialS ectopic[ (prin automatism) nefiind
inch descrisd la fZt.

Din cauze inci neclare, fdtul tolereazd TSV mai
r[u decit nou-nbscutul qi sugarul.

Asfel, dupd numai cdteva ore de 1a instalarea ta-
hiaritrniei, f{tul prezintd deja hidrops, pe cind nou-
ndscubrl va tolera frecven{e mai mari pe o durati
mai lung6 de timp, fdrl decompensare cardiacI. Ex-
plicalia ar putea consta in hemodinamica fetald
diferiti (cu amestecul intraatrial de singe bine oxi-
genat, provenind din partea inferioarl a corpului qi
din placenttr, cu sAngele mai pulin oxigenat din
vena cavd superioar[), In particularitEile intinseci
ale miocardului fetal mat strrac in elemente con-
tractile (IhcAndu-l mai pulin compliant) gi in ima-
tuitatea sistemului nervos vegetaliv, toate acestea
predispundnd ftrtul la insuficienla cardiac[ conges-
tiv[.

Etiologia aritmiilor fetale nu implici obligatoriu
prezenta unor malformagii cardiace structurale. Totugi,
anomalia Ebstein gi canalul atrioventricular comun
se insolesc mai frecvent de aritunii fetale.

Diagnosticul pozitiv se stabileqte de regultr ir tim-
pul monitorizlrii intimpldtoare a frecvenlei cmdiace
fetale deqi, rareori, mamele pot remarca reducerea
miqcSrilor fitului- Este posibil ca moartea fitului in
uter se fie uneori provocati de TSV cu hidrops.

In absenJa ECG fetale (virtual imposibil de efec-
tuat din cauza interferen{elor cu ECG matem[ qi a
dificultililor de irnegistrare a activitdlii ahiaie), dia-
gnosticul se face pe baza examenului echografic
mod-M gi Doppler fetal. Exarnenul echocardiografic
fetal @F) poate oferi relalii asupra substratului ana-
tomic, hemodinamicii qi eficienlei tratamentului anti-
aritmic ,jn utero". EF unlizeazl, contraclia perelilor
atriali 9i ventricuiari gi/sau miqcfile v.alvelor AV qi
semilunare. Astfel, dacl se constatl contraclii atriale
multiple in raport cu o singur[ contaciie ventricu-



lar5, se stabilegte diagnosticul de,,reintrare atriald...
L1 mulli fehr$i, TSV prin reintrare incepe gi se ter_
mini brusc. Se consideri c[ cele mai ]apide tahi_
cardii cu conducere 1:1 srmt prin reinbare AV, de_
oarece cei mai multri nou-nXsculi gi sugari la care
s-a identificat mecanismul tahicardiei au acest tiD
de TSV. (Nu s-au efectuat srudii de electrofizio_
logie intracardiac5 la {It.) La examenul echo Doo_
pler (ED) se compard fluxurile atriovenniculare cu
fluxul aortic, respectiv pulmonar.

Dupi stabilirea diagnosticului de aritrnie, medicul
:{*t .... afld de fapt in fala a doi pacienli gi tre_
bure sa lrnA seama de trei fiziologii: marna \cu rc_
ferire la medicamentd antiaritmic Ai la cinetica sa),
fmclia de transfer placentar qi fitul. Dac6 nu exist^I
lndrops fetal qi placentar (placenta hidropici nu rans-
ferd normal medicamentul antiaritmic) tratamentul
aritmiei este cel mai ugor d,e reajizat administrdnd
mamei per os medicamennrl ales. in caz de hidroos
sever. antiaritmicsle se administreazi in vena ombi_
licald (amiodarona, ln Jtrrile europene). Volumul de
distribu$e crescut cdtre sflrqitul sarcinii impune uti-
Iizarea unor doze mari. Frecvent sunt necesa.re de_
termintrri ale concentraiiilor serice mateme Dentru
obtinerea unor doze fetale corecte, netoxice. iri acest
sens sunt disponibile date asupra raportului con-
centraliilor serice matemofetale: pentru digoxinl 1:1;
pentru propranolol 0.2:l: pentru flecainida 0,7:1.
Verapamilul, deqi s-a dovedit eficace, a fost insotit
dupd conversie de cazuri de moarte a fltului. Digo_
xina gi flecainida rImful AAR (medicamente ania_
ritrnice) de primd alegere. cu restabilirea unui ritm
cardiac acceptabil in 82Vo din cazuri (van Engelen
qi colab.;. Flutrerul atrial fetal indicd cu mare-Dro_
babilitate existenla unei cli accesorii..

^ 
Doza de inclrcare penru digoxine (ftacf.ionatd in

J pnze) poate a.lunge pl,ni la marimum 2 mg. iar
do-za d_e intregirlere (divizati in 2-3 prizet esie de
0,5-0.75 mg/zi. lh cazuri refractare, digbxina se poae
asocia cu sotalol (80-160 mg/dozl) sau cu amiodironl
(doza de digoxin va fi redusi cu SOVor.\. in caz de
egec,. se administreazI flecainicii. 150 mg de 2 ori pe
zi (doza de atac), urmati de tratamengrl de intrJti_
nere cu doze de 100 mg de 2 ori pe zi.

Alte antiaritmice: adenozina in vena ombilicall;
amiodamna, transplacentar, in dozd de inclrcare de
1200 ngd timp de 5 zlle, apoi in doze de intre-
linere de 600-300 mg/zi. pentu administrare direc-
ti in vena ombilicall se recomand[ 2,5 mglkg de
greutate fetald.

Flutterul atrial prenatal este foarte rar (sub 1,2%)
gi beneficiazl de rratamente similare cu TS\IF.

Tahicardia ventriculard, de asemenea rar6 la
f6t, beneficiaz5 de AAR din clasele IA Si.IB.

Daci monitorizarea cordului fetal indicf, scurte
episoade de TSV ffu5 un substrat organic, nu este
necesa.r un tratament farmacologic. heventiv, se va
recomanda mamei s[ evite consumul de cafea si
utilizarea medicaliei adrenergice (efedrina), tocolitice
etc. Dacd rtrspunsul la tatamentele antiaritmice este
nefavorabil, atunci cdnd vdrsta, dimensiunile qi tes_
tele biochimice atestd maturitarea f6tului, se poate
recurge la declanqarea nagterii.

Ptincipclele orifmii cordi!(e pedilfrite rinptonrti(e

e Tchftcrfi suprovq|lri(ollre1

ldicwtlla porortsficd eryovahiwkri

Tahicardia paroxisticl supravenb:icular[ (TpSV)
este cea mai frecventd tulburare de ritrn simDtoma-
ticd la copil r7,2%o din copiii spitalizagi, Oupa Cit-
lette gi Garson). Sex ratio indicd mai frecvent afec_
tarea sexului masculin, iar incidenla familiaH certi
a fost indlnite in 6Vo din cazuri. ipSV se caracte_
rizeazd clasic prin alura aaiatl rapidi qi fixI, cu de-
but qi sfnrpit brusc, cu o frecven@ medie de 230lmin.
gu hmite extreme i re 128 Si 325tmin in funclie
de v6rsti qi sediul focanriui ectopic.

TPSV include in prezent orice tahjcardie care ne_
cesitd penmr iniliere gi menginere gesutul abial sau
joncgional atrioveno-icular. Timp de decenii termenul
de tahicardie paroxisticd atriali a fost utilizat pen_
uu a. descrie tahicardia supraventriculard cu debut qi
sfirqit brusc. ln prezent termenul este consider;t
dep[git deoarece multe din tahicardiile supraventri-
culare apar in zona joncgiunii anioventriculare. Ele
apm prin aatomatism crescut, p'iin reintrare {cauza_
ttr de blocul de conducere unidirecgional intr_o zon6
a inimii qi conducerea lenti intr-alta). sau print-un
mecanism declantanr (u-iggered). TpSV este asrdzi un
,;temen util ca ipotezd de lucru,, (Ioan Alexandru).
TPSV include cel pulin unnitoarele entitdli clinice

9.II.
1 Clasificarea aritmiilor cardiace este redate in abelul
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TABELAL 9.II

CX-ASIETCAREA ARTTMIILOR
(dupi E. P. Walsh)

1 B5til prematur€ (qxtrasisrole)
. Aaiale
. Venriculare

2. Tahicardti
r Tahicardii supmventriculate

Fluter atrial
- Fibdlalie atialx
- Tahicardie ahiald ecropicl
- Tahicardie atrialb mulrifocala
- Tahicardie prin reinhare 4odalI atrioventriculard
- Tahicardie prin Finftare via WPW
- Tahicardie prin reinaare via cei accesodi ascunse

. Tahicardii venlriculare (TV)
fi prin reintrare monomorfd
TV pdn reintrare polimorfi
TV pri! foca.i de automatism (automatism focal)
Torsada vfuiurilor

3. Bradicardli
. Bradicardia sinusalt
r Sindromul ,,Tahi-Bradi" (sindromul nodului sinusal bolnav)
. BAV

- Gr. I
- Gr. n - Mobilz I
- Crr. tr Mobirz tr

'- Gr. Itr - C-ongenital
- Gr. trI Dobandir

predispozantri: operalia Mustard, DSA, CAV, operalia
Blalock-Hanlon, anomalia Ebstein).

V2rsta la debut se contureazl ca element de pro-
gnostic, avand ca suport constatarea unei delimitfi
sernificative intre TPSV apirut in primele 4 luni
de via$ gi cea cu debut dupd v0rsta de 4-5 luni. in
prima categori€ factorii predispozanli sunt in gene-
ral absenli, insuficienla cardiactr congestivd este mai
frecventtr, recurenlele sunt mai rare, tratamenotl ini-
lial este mai efrcient. Versta mare la debut presu-
pune un rise mai mare de recurenld pe termen hmg.
In formele cu debut precoce riscul recurenlelor este
in general prezent numai in primul an dupi debut,
elem€nt important in decizia terapeuticd profilacticl.

Tabloul clinic este particular la nou-nlscut gi
sugar: debut insidios cu agitalie, obosealfl in timpul
alimentaliei, virs6turi, paloare, apoi dispnee cu tahi,
pnee, cianoztr, febrtr (o treime din cazuri) sugerand
o pneumonie acutd.. Dac[ TPSV depSgeqte 24 ore,
se pot instala semne de insuficienltr cardiacd conges-
tivd (peste 3O7o dtn cazwile cu o durati mai mare
de, 48 ore), in special ln primele 4 luni de via15.
Uneori apar convulsii. Tahieardia cu alurl fixd, peste
200/min (250 gi chiar 320/min). mai accenruaid in
primele 4luni de via{i, sugereaz[ imediat o TPSV.
La copilul mare qi la adolescent semnele clinice sunt
superpozabile TPSV la adult: palpitalii, ameleli, du-
reri anginoase, idtabilitate, anxietate, poliurie la opri-
rea atacului. Poliuria atesti un cord sdnltos, fiind
absenti in stenoza mitrali, insuficienla cardiacl qi
insuficienla ventricular[ stdngi (cordul este deja in
distensie). Insuficien{a cardiacl este ra[. Rareori un
acces de TPSV este asimptomatic la aceaste va$ti.
Spre deosebire de nou-ntrscut qi sugar la care TPSV
nu cedeazd spontan decat Ar aproximativ 10% dtn
cazuri, la copilul mare de cele mai multe ori paro-
xismul cedeaztr spontan.

La exmnmul cftzlc al cordului pot fi decelaG: ga-
lop presistolic, puls alternant, unde ,,a" ample, hipo-
tensiune arteriald. Zgomotul I este fix (fdr6 varialii
de intensitate.l. Conducerea AV este l:l in cele mai
multe cazuri. Intoxicaqia digitalici diminueaza con-
ducerea prin NAV (nodul atrioventricular), blocul
2:1 fiind o eventualitate obignuiti- Nu intotdeauna
ins[ TPSV cu bloc 2:1 se datoreazd intoxicaliei di-
gitalice qi, de aceea, diagnosticul nu se va baza in
exclusivitate pe ECG-

Tahicardia prin reinlrare nodald atrioventri-
culard (TRNAV; boala Bouveret). Reintarea este

pi/sau electrdfiziologice: tahicardia atriall ectopicl, ta-
hicardia prin reintrare joncgionald, tahicardL jonc-
IionalS ectopic5, tahicardia prin reintrare via WpW
sau prin ctri accesorii oculte.

Etiologie: apari{ia TSV la copiii cu cord slnltos
este diferit raportati: 607o in statistica Gillette {i
Garsotr qi 42Vo in sudiul lui Bricker gi McNamari
(1988), in restul cazurilor put6nd fi demonstrat un
factor etiologic, fie in cadrul unei afec{iuni cardiace
cronice (boli congenitale de inim[ pre- sau postope-
rator, eardiomiopatii, WPW, LGL, hipertiroidism),
fie circumscris unei boii acute (febr6, septicemie,
miocardittr, encefalitX, traumatisme toracice. acidozd-
hipoglicemie, detresd respirabrie, hipotensiune in
cadrul exsanguinokansfuziei) sau administrlrii imor
medicarreRte (cofein[, adrenalinl, efedrini, deconges-
tive. metilfenidat). Bolile congenitale de inimtr sJin-
solesc de TPSV atAt preoperator (30qo dintre faclo-
rii etiologici: DSV, L-transpozigia, DSA, stenoza aor-
ticA, persist€n{a canalului arterial, anomalia Ebstein,
prolapsui de valvi mitralf,, in ordinea descrescnndd
a frecvenlei), cat Di postoperator (26Vo dn factont
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heazl conducerea 1:1. De obicei este prezent rm
bloc 2:1 sau un bloc variabil. in timpul manewelor
vagale apar unde P' ,jn serie", fartr complexe QRS
(prin bloc A\| dar fbrd oprirea aritmiei abiale.

Tahicardia jonc$onali ectopici este o aritmie
sever5 fiecvent intilnitn dupl inter"venliile chinrgica-
le pentru corectar€a unor mallormatrii congenitale de
cord.

Tahicardia atriali multifocali (haotici) se ca-
racleiz.eazl prin existenla a cel pulin trei tipuri de
activitate atriald (de unde P) altemdnd cu scurte sec-
venle de flutter, de fibrila$e atriah sau de tahicardie.
Intre salve. revenirea intermitentl la linia izoelectri-
cd este ca.racteristicd acestei aritmii in care larnbo-
urile de ritm sinusal altemeaz[ cu paroxisme foarte
rapide, de zl00-500/min. Uneori este r5u tolerati,
putind fi responsabil[ de insuficienla cardiacl la
sugar (sau prenatal).

Tahicardia prin reintrare ,,via" WPW va fr
dezvoltatd la capitolul ,,Sindromul de preexcitalie".

Tratamentul tahicardiilor paroxistice supraYen-
triculare are ca obiective oprirea ta}icardiei gi pre-
venirea recuren{elor.

Manevre vagale: la sugar submersia facial5 in
solulie salinl sau in ap[ rece ca gheala, sau aplica-
rea ferm[ pe fa16 timp de 20 secunde a unei com-
prese (scutec, prosop) lmbibate in api rece ca ghea-

!a reprezintii cea mai simpli metodl de tratament
,,acut" al TPSV. La copilul mare, cooperant, acela$i
rezultat se poate obtine prin scufundarea capului in
apl rece ca gheala, prirr manevra Valsalva sau prin
ingestia de ap[ cu ghea![. Compresiunea sinusului
este rareori eficace sub v&sta de 14 ani, iar compre-
siunea globilor oculari este deconsiliati din cauza
riscului de lezare oculard sever6.

Tratarnefiul famrarolngic al TPSV presupune asi-
gurarea unei linii venoase in vederea administrdrii
medicaliei antiaritmice (tabelul 9.III).

Adenozina i.v. vize,nA biocarea conducerii la nivelul
NAV cu posibilitatea restaurlrii ritrnului sinusal la
bolnavii cu TPSV, inclusiv la cei cu TPSV qi WPW.
Administrarea in bolus rapid in dozd de 0,05 mg/kg
permite aparilia efectului terapeutic in 15-30 s. In
caz de egec, administrarea se poate repeta crescand
doza cu 0,05 mg/kg pdnl la 0,10-0,50 mg/kg in

Restriclii de dilizpre a artiaritmiceror (Perry $ Garson):
1. A nu se utilia digoxina ca talament preventiv ir sindromul

wPw.
2. A nu se omite diagnosticul de QT lung.
3. A nu se diagnostica ,,TSV cu conduc€re aberantl" (A se

exclude llrai intai tahicardia ventliculdiD.
4. A nu se udliza AAR cale depdtrtl nodul sinusal ffti insta-

laIea unui pacffuker la bolnavij cu boald de sinus.
5. A nu se utiliza verapamiful i.v. sub lA1sta de 1 an sau in

asocie€ cu beta'blocafie.
6. A nu se utiliza compresia globilor oculari penku co{rveNia

TSV.

caz de recuren{i. Adenozina se poate utiliza la toate
valstele, inclusiv 1a nou-ntrsculi la termen sau prema-
fi:ri. i.v. sau chiar intraosos, cu rezultate remarca-
bile. La adolescent, doza este de 6-12 mg. Din ca-
uza timpului de lnjumtrttrlire foarte scurt, efecteie
sale dispar in 10-20 secunde, fiind necesari adminis-
trarea unui tratament cronic cu alte antiaritmice (di-
goxin). EficienJa sa a fost evaluati la 907o in TPSV
prin reintrare NAV sau WPW, dar este slab5 in
tahicardia atriall unifocali gi null in FiA, FIA 9i
tahicardia atrial[ multifocali.

Efecte adverse: congestie a fe1ei, dureri toracice,
dispnee. Interac{iuni medicamentoase: carbamazepina

Blocante ale
canalelor de Na

Clasa Itr (prelungirea tepolarizSrii, cresc DPA)
Blocante de K

A. (cinetica inEruIediara+
depresia curentului K)

B: (cinetica rapidi)

C. (cinetica lenti)



gi dipiridamolul potenleazi efectele adenozinei, inory ce teofrlina o face ineficienti. Formal este eon-
*iodi:ard in astmul brongic din cauza posibilirdtii
(Gorebce) de a produce bronhosnasm

In caz de egec dupd adenozind, al dojJea medica-
ment antiaritmic cu administrare i.v. este preferabil
si fie ales de comun acord cu cardiologui. Acesta
poate fi: digoxin i.v., flecainidd i.r.. aniiaarona i.r.
{Pen-y. l996), propa"tmond i.v., verapmnil. proca_
inatnidd sau, esmolol @ alsh, 1996\.

.Digoxina i.v.. preferard incd de pediarri in fara
noilor antiaritmice, cu poren[al aritmogen Ei r-.u"ii
acverse remarcabile. este controversa6 in ulirnii ani
{{ n"1t u eficienla sa redus6, curativd sau preven-
ti'v 5" cOt gi pentru riscurile administrdrii L J;";;sindromului WpW (tabelul 9.IV).

- 
ye,-ainLl{t (clasa lc) i.v. in dozd medie de i5 mg,4<g(1-2A mg/kg) este creditati cu eficien{a ae thd

in TRNAV, necesitl tratament d" irrtr"linere po. indozd.de 7.9j mg/kgli 16.7_9,5 mgkg/i l divizata irr pnze. tmp de 5 pand la 9 lunj.
Amiodarona i.v. {clasa Illt es1g cotau cu o efici_

enlA de 87-lWaa ?n TPSV. TpSV cu WpW, tahicar_
ora ecloprc5 Jonctionall qi TSV posroperatorii. Doze
r.v...de lncarcare,,: 7.5_13.5 mgkgl?l sau l0 me,&e
in bolus. divizate in l0 ajicote- de- | mg/kg h ;i6
mnute interval chiar qi la .,rgari, ,rr_o:t" -d" t ut*
mentul de intrelinere in dozi de 5_12 ng/kgl^- ca
monoterapie,

Reac$i adverse: prelungirea eT. bradicardie se_
vera {cu necesitatea instaldr.
hipotensiune ;;i;: 

'.;;#', 
jiH, j;"A$?*

a,7-a zrde tratament etc.) Ateniie la usocierea iu
alte AAR! (propafenona).

Pr.o!op"o!" (clasa Ic) este eficientd in g}Vo djncazurile de TRNAV, in g3%c din taticardiile ecto_prce atriale qi joncgionale, in g\Vo din tahicardiile
su-p-raventriculare cu debut prenatal qi in gTVo dn
TSV posloperatorii precoce- Cea mai slabd eficienli
rrr-loi se lnreglstreazd in TSV postoperarorij tar_
*":, 

9u $ in cazul flecainidei, utilizarea sa la bol_
navii fdri boli stmcturale sau firi ischemie miocar_
dicd nu induce riscul de moarte subittr. Oricum,
h3"F d9 a introduce in tratamentul TpSV un anti_
aritrnic_ 

_djn clasele [a gi lc se impune consulrul cu
un cardioJog cu experienld tGarz qi Friedman). Do_
zete medtcamenhlor andaritmice sunl prezentate in
tabelul 9.IV.

TABELUL 9N
MEDI CAMENTELE ANTIARITMICE SICARDIOVERSIA

Adenozini 0.1-0.2 mg&g h botrs rap- i.,.
Amiodaroni

Bretilium

Disopiramidd

Esmolol

Flecainidd

Lidocalne

20-50 pg,&g/min)
Mexiletind 6-8 mg/kg ;.u. raoza ce a--dd
PIocainamidd

7.5 l3.l mg4.g rtar., iO mgng A;u'in tO
alcote de I mg,4(g la 5_10 inin Lv.

:.ir,*i ' 
to-:o nun. apo--ro mg,rg

..ub 
rarsra de ) aii, 00jE,k;-dir-

rn J pnze 1.v.

^ 
pe^se varsh de 2 ani: 0,03 mg,&g div.

rn J Pllze r,v.
2,5 mglkg i.v. lenr

0.5 mgttg i.r. i" b.iu;-,"pfi,;;; de
PEVC cu 50-250 prg,&g/min
1.5 mg/kg i.v.
I msAg- in uoru. i.llaplil$iElEl
on re lU min inrerval (apoi PEVC cu

7-15 mg/ks i.u. hn-5_ifrl aiil
cu 20-60 Fglkg/min

0.05-0.1 ms&s i.,. in joiuildia-Fl.
ta sug"ri $i la bolnavii rrataqi amerior cu
beta-blocante)

rA : 0.../J-U.5 j/kE t2 ilk8 la bolnarii cu
drlatalte atnald).

ffJ; 
0J j4(c, rcperaiE la nevoie ir dozi

T*r! 
,^n reperard ta nevoie in dozi

T;ri 
r^t reperala ta nevoie in doza

Propalenond (doz! start) i.v.
hopranolol 0.1-0.15 mg/kg i.\a tenr
Sulfar de
magnezlu

25 mg&g r.v. in 10-It tr1irl

Verapamit

Cardioversie
elecrici

". 
!:r?Oo.ttu, 

ia copilul mare ldrb insuficiengd car_
otaca $t netratat cu beta-blocante esre eficient ca AAR
de.convelsie pe cale i.v. lenl dar formal rdmine con_

"r,l1i:..1T 
ad1lf;rare1 pe,aceastr cate ta sugari.

utttrazenul (0,3 mg,&g. Ienr. in l_3 minure-i.v_ rse poate repeta la 30 minute sau administra in per_
ly:i. 

d..9,2 mg/min fdri a depdyi doza adulrului| )\ J^ mgtzlt: poate provoca hipotensiune arteriald.
. sotatolul- utilizat in cazuri refractare de TRNAV

Ei TSV ectopicS, este considerat eficient jn gO'9iTo
din cazuri, dar se asociazd cu frecvente ."""!i;:
verse de tip proaritmic (eTL, torsada vAr{uri'lor).
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Atenololul este cotat ca N 6OEo eficien![ in trata-
mentnl preventiv de lungh duratd. in fimp ce mori_
cizina (fenottazina, clasa Ic), utilizattr in aritmii su_
praventriculare refractare ca o achizitie nou[. are un
rol limitat in arsenal ul antiaritmic.

Overdrtve pacing-ul esofagian, realizat prin inter_
med.iul unui stimulator special, presuprure introduce_
rea sondei esofagiene pe cale nazalb qi administra_
rea mor impulsuri cu durah de l0 milisecunde pen_
fu captarea atriului. Este indicat in TpSV prin iein_
trare.

Cardioversia electricd sincronizatd. reprezintl
batamentul de electrie in cazurile severe sau rezis_
tente la alte tratamente. Dozele de energie necesare
sunt .mult mai mici la sugar 10.25 watyVkg) decar
la adult, energii mai mari de 5 watVs pu6;d con_
duce la leziuni miocardice severe cu cardiomiopatie
consecutivd gi deces. Metoda este total ineficientd
in TPSV cu disocialie AV.

Overdrive pacing-ul atrial se efectteazd in cantl
egecului misurilor terapeutice enumerate, prin cate-
terizarea bolnanrlui gi inhoducerea unui cateter_elec_
trod intraatial utilizat pentru stimulare cu 10-20 btr_
tili mai mult decAt frecvenp atrialtr, timp de 60 s.

P,revmirea rec.urenlelor: profilaxia recurenlelor cu
medrcamente antiaritmice este o metodtr relitiv ne_
sigur[, eficien{a curativd a udui AAR negaxantind
E acliunea preventiv[ a acestuia. DeEi conioversat[,
digoxina este consideratd eficace ln'hatamentul de
tltletiner.e duptr_atacul TPSV, timp de 3-6 luni sau
cruar mat mult. La nou-ntrscut se va administa diso_
xina chiar dacd atacul a fost abolit cu alte mijloice,
din cauza riscului de recurenld. DacI digoxina nu

"T: :n"T9__19 poaG adduga propranolol sau verapa-
mil. .In WPW, digoxina gi verapamilul nu eebirie
toloslte in tratamentul cronic preventiv.

Trahmentul de lnteginere la bolnavii cu sindroa-
me de preexcitagie ar trebui stabilit numai dup6 efec-

arca de studii _electrofiziologice (SEF) pentu deter_
mrnarea perioadei refractare efective (p-RE) antero-
gade a cdii accesorii. La bolnavii cu pRE scurttr si
AV mpidd, AAR care blocheazl conducerea ln NAV
nu 

-ax-tribE 
utilizaF singure. La acegti bolnavj se

prefcr5.AAR din clasa lcare prelungesc pRE a clii
39ce8oru! singune eau in asocierc cu un blocant al
NAV, Sotalolul gi amiodarona, utilizate la bolnavii
si mptomatici, su nt._cfi cientc, dar cfectele proaritmi ce
(sotalol) sau reac$le adverse (amiodarona) limiteazd
uulzafga accgtora.

Ablalia prl eaater eu radio[teevenfi (RF/ este ]r
prezent metoda de olec$c psflts tratamentul preven_

tiv al tuf,nor formelor recurente sau cronice de tahicar-
die supravenaicularl, cu o eficiengA de 90-96%. Teh-
nica presuprme o abordare invazivd (,,ritrnologie inter-
ven{ionalf): caGterism cardiac drepg evenhral gi stAng,
utilizarea unor curenli de radiofrecven{i de micd
gne,rgre (< 210-50 jouli), cu posibilitatea elechocoagu-
llrii (ablaliei) unei zone limitate de lesut cadiac (;A;
accesorii, focare ectopice), caxe reprezinti substra-
hrl arihnogen. Localiz.allea c5.ii se realizeaz1 prin snr-
diul ECC de suprafalS, al undei delta, intiwatului
AV qi VA, potenlialului cfii accesorii. Sediile RF:
ciile st6ngi abordate transeptal supramitral, transaor-
tic submitral, transsinus coronar; clile drepte abor_
date 

- 
femural (ateral. postero{ateral, posreroseptal)

sau jugular, cdile posterosepta.le abordate pnn 
'atri-

ul drcpt, ventriculul sti.ttg. sinusul coronar, bipolar.
Indicalii: simptomatologie severtr. qi petsiitenti

[palpitalii, ameleli, ta]ricardie manifesid, tahicardie
documentati @CG-Holter, test de eforr). insuficien-
!I cardiac5l.

lhned affiol

Edologia este dominatl la copii de 3 categorii de
cauze: (1) nou-niscugi cu hidrops fetal, cu tahiarit-
mie (flutterul ahial alterneazd cu tahicardia paro-
xistictr la acela$i bolnav), la care consmnt se aso-
cia-zi, .un sindrom WPW; (2) sugari sub virsta de
6 tuni, cu extasistole atiale frecvente in perioada
neonatald, dar cu cord sdntrtos; (3) bolnavi iu inter-
venlii chirurgicale pentru boli congenitale de inim[
(l,Iustard,. Senning, Blalock-Hanlon, Fontan)..Aceast5
ultimd categorie fumizeazd 3/4 din otalul cazurilor
de flutter la aopil. Dinte acestea, l/4 apar imediat
postoperator (Garson), macroreintarea avdnd loc in
jurul cicatricelor postoperatorii. Esle de notorietat€
constatax€a.ci majoritatea cazurilor apar la bolnavi
cu afec$uni cardiaee subiacenie, exceflaDd suqa.rii
menlionali ln primele 2 categorii. Re langU jca-
niccle aniale posroperatorii, cG subliniat rojul altor
Jizcto.ri favorizanli; eardiomiopatii diverse, presiune
atrial! crescutA cu_ dilata$ie iecundartr, regurgitiri
ullplap, prolapsul de vslvtr miual6, poric-arditele,
raDoomrosarcomul etc.

Studii statistice multiceutsiee au evidenliat un
ftralt gtad de rceurenld a ataoutllor de flutter de-a
lungul. a peste 5 ani de cupravcghuo (iS%), cu o
mortslitate de 16% (do 5 ori md maro dccat la bol_
navii f[r6 rocurcnte)"



Diagnosticul de flutter atrial este stabilit numai
pe baze morfologice cu ajutorul ECG in 12 condu_
cen: mhiaritmie regulau4. a cdrei .frecr enld atriald (re_
prezenrard de undele F cu clasicul aspect de ..dhqi
de fierdstrdu") poare adnge +00-50dlmin. nce"re
heclenle inalre sunt conriderare atar de obignuirc la
copii, incAt s-a afirmat cd acelea mai mici de
280/min nu pot fi luate in considerare pentru dia-
gnosticul de fluner atrial. Totu$i. frecr enlele aniale
cupriase inhe 240 9i 360/min, cu o medie de
300/min- sunt acceptate (Fish, Benson Jr., 1996).
Pentru frecvenle sub 350/min, s-a propus tefinenul
de flutter atrial pur, in timp ce flitterul atriat
impur. ar denumi fiecvenlele peste 350/min rChungr.
Undele F caracteristice, vizibile in DIl, Dlll. aVF
gi precordialele drepre. au o durati de 0,0g-0,09 s
!i sunt distanlate la 0.18-0,20 s in interralele RR
tfig; .9.49t. Aceste hten ale reprelnri de reguld un
multiplu inreg al lungimii ciclu]uj an-iaj, dar"ele nu
sunt fixe, ci mai degrabl remarcabil variabile, din
cauza conducerii inconstante la nivelul nodului atrio-
venhicular. Cel mai frecvent, este de 2:1, cu o frec-
ventd ventdculard de 150/min, dar pot fi intAl:rite
gi rdspunsuri r.entriculare de 4;l sau 6:l fl:locuri
etajate) in tulburdrile de conducere jonclionale sau

in blocul AV indus de digitald. Rdspunsul 3:1 sau
5:1 este extrem de rar in flutterul ;trial (Chung),
avand .emnifica!a unei conduceri ascunse.

La nou-niscutri gi sugarii mici, conducerea este
adesea 1:1, fie prina-o conducere AV rapidd, in pre_
zenla unor frecvenle atriale mai reduse, fie prin
e)dsten!a unor cii accesorii. Conducerea venn-jculari
aberanti genereazd complexe eRS largr, ansamblul
putand imita tahicardia ventriculard.

Mecanismul de producere este reprezentat de
reinn-area inlraalriald cu hiatus e.tcitabil. unda de
e,rciralie cuprinzZrnd inn-eg atriul (spre deosebire de
fibrilalia atriale). Circuitul pare situat in atriul drept
(ablaEia lui suprimd aritmia). Acesta ar putea fr cu-
pnns in lesutul atrial dinhe vena cavd superioarl si
valva n-icuspidd tinelul muscular din iun-rl venei car.e
inferioaret. Reinuarea in regiunea nodului sjnusal
reprezintf, un caz special de reintrare atriali (Fish
qi Bensont. Arnenamentul tranzitoriu al FIA tcao_
tura unui pacing aJ circuirului de reinu arel 5i inre-
ruperea F1A probeaz6 ritrnul de reir rare cj meca_
nism de producere.

Mor{ologia undelor F permite distinclia intre un
circuir caudocranial {fluner de Lip I, tipul .ornrn;. 

",.hiatus excitabil lung, versant ascendent abrupt $i
panta descendend leni_d ir Vl, cu unde nesldv;
v iz ib i le in.Dl l -  Dl l  $ i  aVF rrezi  f ig.  9.47 A.-B : i
C) gi un circuit craniocaudal cu unde F pozitive in
Dtr, DIII 9i a\4r (flutter de tip II, tipul rar, cu hia-
tus scurt). Tipul I poate fi oprit prin stimuli rari, in
timp ce tipul II numai prin overdriving (Ioan Al.).

Flutterul atrial qi fibrilagia atriald au multe trisi-
tun comune, fdcAnd dificiln, uneori chiar arbiaard.
distinclia inrre ele. Mai mult. tranziFa spontana
inre ele esre obiqnuird in flutterul neonatal. Aceasrd
degenerare a unui flutter atrial regulat intr-o fibri_
t"tt" a{a|e.ry1_ mai neregulati a condus la aparilia
termenului btbid de fbrilofluftA C,atrral fibri1o_flut_
ter", Fish qi Benson, 1995). Fibrilatia atriald diferd
prirr pronunqata neregularilare a depolarizerilor ani-
ale. rispunsui veno-icuiar frind haotic. neregulat 1.jrre-
gularly irregular"). Cu toate acestea, pot lxi.ta 1um-
bouri scurte de flufler arial cu conducere AV nere_
gulatd (,,coarse atrial fibrillation,., Chung), situajie
in care diferenlierea nu se poate face JecAt dupi
electuarea unor atriograme esofagiene sau intracavi_
tare (atiale drepre).

Examenul echocardiogra/ic este necesar in cazu-
rile in care flutterul atrial apare la bolnavi fdr[ ante-
cedente cunoscute de boal6 congenitald de inimd.

FtB. 9.19 - Flutter arrial rip I (und[ F cu panr5 ascendenre
abruprd fi panri descendenti le;te).

45 - Tratat de pediatrie
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Studiile eler-trofziologice nu sunt indjcate Ia bol-navti cu utter atria.l cunoscuf, cu excepgia celor cu

;'ff ,T'*T:"i:' J:ffi y;H.;,i",T"tr' # ""#:
5. "l1lXl.l" 

incearci.inducgia flufterului atrial pen_
tru predrc!9 episoadelor postoperatorii.

--Pote.nlialul 
letal 

-prin JIuuir atial cregte c6nd
necvenla accesului depEegte ll_24 ore (in special lasuganr. de vlirsd micd), situagii in care se instaleazd
rnsurtcrenta cardiac[.

-. 
Diagnosticul diferenfial se face in princioal currDfltapa atliald gi cu tahicardia atriald.

. . Tratamentul are 3 obiective: (1) oprirea flutteru_lui atrial; r2; profilaxia recurenlelor: i:l a;mnuar.usr mpromatotogiet pe parcursul recurenlelor.

^.ru "opll, 
nu este acceptabile trecerea intr-ununer croruc cu frecvente ventriculare normale siacnvrtate contrnul de flutter. deoarece morUlitatea

esn de ) on mai mare la bolnavii cu recurente {Gar_son.1. Deoarece tratamentuI *"di";.";.-p;;;';:u
rezuhate deceplionanle in conversia flutrerului atri_al u ntrn srnusal. metoda acruald de elecfie esteconsjderatd_ overdri ve paci ng_ ul ...fugi*- ruJ 

-i"""u_
atrrat (m utterul atrial tip t qi in flunenrl atrialposroperator 

. precoce, pri n intermediul electr_odului
amat eptca.rdic tremporar,, acesta avind avaltaiul cd
PoaE tr utr, ti in cazul unei asistolii apirute duDSincerarea aucului. Ca gi la adulr. fi;;;;r, 

-,[:
mularu ah-rale va fi cu 10_10 bdta" mai mare decata flutterului gi va continua timp de 60 .""urrd". i,caz de _egec, cardioversia electricll po."ae 

""u-.imare eficienli in fomrele acute, cu hemodinamica
{1] 

*Tpootl.e prin conducere AV rapidi. Medi_capa antco€ulanti nu este necesarl ia copii inain_tea .,cg.1ye1si9i flutterului (Garson). Da"a nu 
"xisteposibilit={i de electroconversie sau daci upar i""*renle dup{ cardioversie, se utilizeazl dig;;i .;gura.sau in asociere cu amiodaronl. D.ii 

"orr.id"-rat ,,istoric", tratamentul standard inilial i, di;;;_
ll-i:; 

fo doze agresive este incd u"".ptut, air in
C"yq lu este un tuatament de eleclie.

Digitalizarea rapidd poate avea 3 consecinge: con_versia in ritrn sinusal: ' trecerea in fibrila$e 'atriJh;

l..r,rir;t:"1, .flutterului cu creEterea gradului de bloc.1 v I oton,l..A-V reprezinttr cea mai frecventd aso_c:ere dupa digitalizarel. ln prezent se considerb insdca rucr unut dlnbe med;camentele antiaritmice de uti_uzare curentI pe cale i.v. t exceprhnd unele comuni-

cfui optimiste cu flecainidd i.v.) nu poate converti
Fl+ in ritn sinusal ci, cel mult, poate'riri fr".u""1"
atrial6 (L. A. Waldo).

Atunci cAnd este necesar un control rapid al ris-
punsului ventricular, se pot administra i.v. fie bto_
canG ale canalelor de calciu (verapamil, diltiazem),
fie beta-blocante (esmolol).

, Pentru reducerea accesului de flutter atrial vor
fi evitate antiaritrnicele din clasa Ie2 9i Ic, di;;;
riscului de accelerare a alurii ventriiulare-

Ploflaxia rerurmlelor poate 6 realizatd 6e cu digo_
xtrrar ca monomedicalie in fluttenrl perinatal (J_6i2
ruru). tre cu altiaritmice din clasele Ie qi lc sau din
clasa a III-a (sotalol, amiodaronl). Din nefericire,
nici o schemi nu esie uniform eficiente qi cu atai
mar pufin infailibild.

_ . Alte opfirmi se referl la fulguralii ale fasciculu_
lui_Ili,s vu la secliuni chirurgical-e. nilg*"rii *" apfi
care de curenp de radiofrecvengd asupra zonei atri_
ale cuprinse inhe inelul tricuspidian, o.in"iut u"n";
cave inferioare gi sinusul coronar (pentru intercepta_
rea circuihrlui de reintrare).

Pe termen lung. s-a propus implantarea unui oace_
maker antitahicardie pentru menlinerea ritmului sinu_
sat. dar certitudini nu s-au stabilil

- . Prognosticul 
.este impus de boala subiacentil (ezi-

uru posfoperatorii cu regurgitdri valvulare AV, car_
3?poqq, d,tatadve sau hipertrofice etc.J. in abserta
bolu subracente, flunerul atrial este autolimitat qi nu
Ti1.iq P"**., profitactic dupi conversia biEiald(trsh $ tsenson Jr.). In aceste cazuri, recdderile tar_dive nu par si aibd nici o legetura cu flutterul a.trial
precoce. V$deca_rea reprezintd o reguld in flutterul
afiat 

.pennatal. fdrd recidive, tratamentul preventiv
putdnd fi sistat chiar dup6 numai 6 luni.

Fit floth abidn

, Este o aritrnie neobiqnuiti ln copilarie, mai alesdupi declinul formelor severe de dna * 
"araiti.

. 
2 C-hinidina nu poate fi utilizatd cu a tarlIdc de convet_

^sie 
fn ll|1!er atrial decat daci alura venrriculari u fo"r ."a*ein prealabil cu digo{n6. propranolol sar-r verapamii. i";az-;;.rar.. pdn rcducerea frec\enlei atrjale. 

"ni"iaU'u 
p""r" r.."" il-ri

::l"l^"!1 
ta conducerea i:t refecrele antlcoUnergice ate cta

n' &"t-1T:ff":#'*::'e,l 
dreroeraaa' et "uni ne'rurzuLe

i Cu erceplia cazudlor asociale cu srtdom WpW.

I Dacd bolnavul qu a fost digitalizat rccenl.



**;a1bt;#TT;r"'**ascularr fibrila- 
-""i,el,o,"'*,3, 

cardiomiopatii, miocardite, sindrom
1 -:1* # ;";;;'"?::t"'j:i'iJHtrH"ff:, *I' srldror.nur'i'u.utu tornuu .t".i.
atezia de hicuspidd. DSA) sau i" ,;ra."-"'"riririj' ^,-:"^:'f.:'* "o" 

iniliere a FiA poate 6 un stimul
lj,** cardiice: boal' rJt''":11*ffi,:lT, #f:-'"##-{:: {!;i""i'i,ff* ro"-" -ui,car,dite, cardiomioput', p".r"_aia 

",;;;;:;;; 
",.;r;:k;W,*; 

,#ik)#lllr:"reprezentar de mi-,ffi :"tr{ii:J!.1*HH,",T#".il#,n#:,",{$a.#j?;;##ir:ijlij",r::aunolatarea AS, trombozd atriaJi, tumori cardiace, cate_ secundare. reinliri qi interferenle (in F]A circuitul

;'.tj.*ljr,r:j{lnhf,;# ni::n: fr,-:}qq ffi,T:'ii#*ST **;;yi:#
p'e.. 

".u"t rr.uil;i::::lfl1,req $"-_^- ;;'# """ de emborij sisremice ruu purrrlon-. sirad. baoticd rr *,."'-*#'. *T:ffffi",ITT; lti,:T"fT:*H.,rilffiiafr #i..-., po.p"i

lf iil6T":#.T?Tlilj;iffi .I#:;:"1;;iql""T*.,i11fl .J#'.J"i,_,')"
lor' Alura venriculard .r,. 

"o,npl., *..*i* ,,*r_ i!y.!::j! .ra"rtrirrl a.- p"i.,.'rr".a,p oten.j t)a.,'aia

fr!,ffi ;i:;'s;1Tffi",.T;x,1;."".ffi ff ffi|,1U&]l"l:L"iiti::,:i{ti.,i;;;;i#:
;ffi:*i'r?.,mf;;j;To' 'i""ei;- 'ti,i o,,!li:::?:'*':tro're' abs'-n1a 

'"ii., 
p neregurari-

HTd*n".,.?i,r*r,ffi;'*1"";T|;Jtri,'n:[:.:;i,1tg;,[]Ifi :.:*T,il$'"Tf f ';il:.
;#1':#il*'l':,T:':L#1J::T l" rH- :'f:I" 

are traseurui dintre comprexere'qns' 
"uva ore sau zite sa',onicd,,3;1,ffi*-*-""ii: :'TilHli'3'*13f;tiiffi.:1ru'X*;1":t:lva ore sau zite sau cronicd,nul*r"p,rii'".-"'-uii_ ilffli.,il.oT,1:t.'froY"ff,.rii;ji ff::?;fl;

fi m,tn|'nl!ir',:!:ril!.{t11l1111lf.--

Fie. 9.50 - Fibdlatie ariatd (unde ,,f_ 1n V1).
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Diagnosticul diferen{ial se face cu FIA cu r6s-
puns variabil. cu tahicardia atriald multifoca.ld, cu
extrasistolele atriale ftecvente-

Tratamentul FiA are ca obiective defibrilarea si
rerirea rimului ventricular. Aceasta se realiznaz| in
func1ie de forma clinicd, paroxisticd sau cronici, de
boala. de fond etc. $ansele tratamentului curativ sunt
bune daeb fibrilalia atrial[ evolueazb de mai pulin
de 1 an iar (a adolescen{i) atriul sting este mai mic
de 45 mm.

Defbilarea fatmacologicd (chimici) este credi-
tatl cu o eficien{I lnfte 60 9i 807o gi se realizeazi
cu o garnd largi de antiaritmice. DupI declinul chini-
dinei (risc de moarte subitd!) au intrat recent in
practicl disopiramida (Ia), flecainida, propafenona gi
cibenzolina (Ic), amiodarona gi sotalolul @I) qi ve-
rapamilul (IV). Uneori, digoxina i.v. reduce ftec-
venta ventricularl, fiind indicatl in acest scop in ca-
zurile in care cardioversia electricd nu est€ 

-folositd.

Cardioversia electricd sinaorizati (pentm a pre-
veni aparilia fibrilaliei ventriculare) are puline indi-
calii in pediatrie: FiA cu impact hemodinamic sever,
FiA ou cord s5nltos, FiA paroxisticl din stenoza
mihal[, FiA din WPW. Este contraindicatd in: FiA
uonie5, hipertiroidism, iatoxicalia digitalicl, hipoka-
Iiemiq sindromul nodului sinusal bolniv, BAV gadul
III. boti acute asociate este bine (pneumonii.-peri-
cardit5), cordul pulmonar.

Tratamentul anticoagulant aplicat cu 2-3 sdpt6-
mdni inaintea defibrildrii este obligatoriu in FiA mai
veche de 48 ore sau dac[ echografia esofagianl cu
sondi multiplan[ axztl prezenta trombilor atria]i.
Tratamentul anticoagulant va fi mentinut patnr s6p-
tnmini dupd defibrilare.

Proflaxia recirengehr nu dispune de nici un AAR
sigur nici in priving eficienlei, nici in privinp efec-
telor proaritmice. Totupi, flecainida, amiodarona si
chinidina asociatii cu propranolol par s{ fie satisfh-
ctrtoare, dar, dacl recurenlele sunt frecvente, digi-
tala, singurd sau asociatl cu propranolol sau vera-
paqril, r6mAne opliunea cea mai inleleapt5.

In caz de eqec cu mijloacele terapeutice expuse
se poaF recurge la tratarnenlul llruazn, limpact hemo-
din'amic sever, recurenle foarte frecvente). Acesta
constl in ablagia prin radio{recvenld (aplicatl h part€a
posterioari sau medioseptal5 a AD 16ng[ ostiumui
sinusului coronar) , ablagia fascicutulur liii prin radio-
frecvenli (urmat[ de iastalarea unui pacemaker ven-
tricular) qi inunenpii chirurgicale de izolare a fasci-

culului care tansmite impulsul sinusal la NAV, im-
piedic&rd aparilia circuitelor de reintrare (operalla ,,co-
ridor", operalia,,labirinf ).

Prognosticul FiA este sumbru la bolnavii cu
vahulopatii gi cardiomiopatii gi favorabil la cei cu
cord sinitos-

. Aflmii venlri(ulore

Extradsnle vqlticdarc

Extrasistolele ventriculare (b[tii ventriculare pre-
mature, contractii ventriculare premature) sunt depo-
larizlri premature (in rapod cu ciclul cardiac) gi
ectopice (ca teritoriu de formare a excitafiei). Exha-
sistolele ventriculare @sV) au originea sub bifirca-
lia fasciculului His gi induc o mtivitate mecanic[ ven-
triculari asincroni (contraclia unui ventricul o pre-
ced6 pe a celuilalt).

EsV posedd cinci trasdturi ECG caracteristice
(Garson): complex venticular pregoce; complexe QRS
cu durata peste 0,12 s, cu morfologie diferitX. de
RS; faza terrninall secundar modificatl in funclie
de modifictrrile QRS; abseng relaliei dintre eRS gi
unda P; pauz6 compensatorie variabil5 tr fuirclie de
frecvenla gi precocitatea complexului QRS extrasis-
tolic (2R = 3R).

EsV pot fi sporadice sau repetitive (perechi sau
dublete; triplete) sau sistematizate prin aparilia cu o
anumite regularitate (bigeminism, cAnd fieeare sis-
to16 nomralb este urmatl de o EsV; trigeminism, c?nd
2 sistole normale sunt umate de o EsV etc.). Suc-
cesiunea regulattr a trei EsV este convenfional con-
sideratE ca o salvI de tahicardie ventriculard. Inter-
valul dintre EsV gi sistola precedentd, denumit cu-
plaj, are tendinJa de a rlmAne constant (cuplaj frx).

EsV cu semlificatrie cert patologici (complexe)
ia bolnavi cu afeclirmi organice ale inimii: 1) EsV
frecvente (peste 5-10/min);2) EsV grupate in salve;
3) EsV politope; 4) EsV cu morfologie profund de-
formatS, ,,monstruoastr"; 5) EsV foarte precoce (fe-
nomenul ,,R pe T") cu risc de fibrilalie sau tahicar-
die ventricular[ (cuplaj scurt, apropiind complexul
QRS al EsV de apexul undei T anterioare). Rapor-
rul dintre intervalul de cuplaj at Es (RR') Sj inter-
valul QT precedent reprezint5 indicele de precoci,
tate. Dace RR'/QT > 1, EsV este tardivS. EsV cele
mai precoce posedd RRTQT < 0,85 gi survin pe



yarful undei T sau chiar mai devreme. Clasificarea
ly.Lo:" a FsV red6 gravitatea acestora corelatd cu
uttrmele tei srade.

. Mecanismi de producere: ectopism ventricular,
reintrare, parasistolie (tn ordinea descrescind[ a frec_
ventei); EsV cu cuplaj fix srmt produse de reguld prin
rernhare. dar eistd EsV prin alterarea autoiLatismu_
tur norrnal gi prin automatism anormal.

^ 
Recent, (Yabek, 1991), s_a descoperit o asociere

inte un fals tendon ventricular sting, rm suflu sistolic
inocenr $i aritmii ventriculare ta 

-"oplt 
qi la ;auft.

Acest tendon conline fibre purkinje care pot fi arit-
mogene in special in condigii de distensie ({J/p)
qi est€ situat intre seprul ventricular qi pereteie liber
al 

I) sau infe sept qi muqchii papilari ai VS.
. Diagnoeticul clinic gi ECG sianrtard oferd date

arbcunoscute. In mare, EsV au o morfologie simi_
lard cu a blocului complet al ramurii oprise: EsV
dreapte cu BRS 9i EsV sringtr cu BRI. EsV pot fi
monomorfe sau polimorfe.

Testele de efon, echacardiograna Si ECG con-
tinud (24 orQ se efectueazl tuturor bolnavilor cu
EsV monomorfe cu cord s6nitos. Testele de efort la
bolnavii cu cord slndtos au ca obiectiv rdspunsul nor_
mal, cu suprimarea aritrniei sau declang-area aces_
teia la cei cu cord cunoscut anormal. Echocardio_
gtama depisteaztr cardiomiopatia hipemofi cI, prolap_
sut de. valv[ m.itraltr, displazia aritmogeni u 

-u"o*i_
curl'rur drept gi tumorile venu.iculare voluminoase
(cele mici,uneori scapd chiar 9i angiografieir. ECC
connnua (fiotter) mesoari intervalul eT la diferite
ftecvenp ale. inimii qi depisteazd unele EsV poli_
morte sau tahicardie ventriculartr.

Cateteismul cardiac se efectueazd la bolnavii cu
EsV gi cord sinbtos dacd acestea sunt polimorfe,
cuplate sau in caz de tahicardie vent icularn. in
i":" Tod s-a constatar ctr aproximativ jumdtate din
botnavu cu cord sdntrtos, dar care au prezentat TV
(tahicardie ventriculard), au anomalii caidiace anato-
mIce.

" 
S:udjile electrofiziol.ogice intacardiace (SEF)

electuate cu ocazia cateterismului au ca scop indu_
cerea aritmiei venticulare. Imposibilitatea inducerii
a devenit asfel unul din criteriile a. a"finir" u,mrri
,pord sindtos" la bolnavii cu aritmii venciculare.

. . 
Diagnostieul diferenfial se face cu Es supraven-

tnculare cu conducere aberant[ qi cu sindromul WpW
cu fibrilatie atriald.

Tratamenhrl EsV: c6nd EsV survin izolat la per_
soane cu cord indemn^ qi dispar spontan, nu este nece_
sar mct un tatarrenl In general, la un bolnav cu cord
s6nf,tos aritoniile ventriculare dispar foarte greu (Gar_
son). Cdnd persisti, este necesar[ indepftiarea unor
factori precipitand (anxietate, rligitall eL.;, 

"a__ubolnalului gi administrarea de sedative.'Cand EsV
survin la bolnavi nedigitalizali cu insuficien{i cardi-
aci congestivi, dighalizarca corectd cu doze tera_
peutice optirne duce de cele mai multe ori la dis-
parili a. ex rasistolelor. In supradozajul sau intoKicali a
dr_grtalrca se opre$te adminisharea prepararului digi_
talic, se administre azd, clon:r:d. ae pot"siu p", o" .u:.r,
la nevoie,.,in perfrrzie i.v., la care se adiugl, dupn
caz, difenilhidantoin[ (fenitoin). C6nd frecvInla cir-
diac5. este micd gi apar EsV, se poate 

"d;ri;atropin[ dar, dacl bolnalul nu a prezentat TV sau
aritmii atriale, este mai bine sd nu fie tratat EsV
precoc-e \care cad pe v6rful undei T sau pe panta
ascglfenld a acesteia _ ,,fenomenul Rfi,1, ' 

cele
muhifucale qi cele care apar ,,in salve,, C)rovocatede etort) necesitd tratarnent de urgenli pen[u evi_
tarea 

^declan!ffi 
tahr-cardiei sau fibril;liei venricu_

lare.. 
.In - 

ordinea eficacittrgii. se administreazi: xilind,
chuxdrna asociatd cu propranolol sau procainamidd.
rvrar por tt ut lzate: amioda.roni, disopiramidd, me_
xiletind, sotalol, metoprolol. Fenitoina este ineficace
p,!sv, cu exceplia celor produse de digihJa qi in
tssv postoperatorii din tetralogia Fallot. pentru a
preveni moadea subiti.

Recent a fost reactualizatd utilizarea sulfatului de
magneziu, mai ales in tratamentul EsV de origine
digitalicl (in care existi de regultr tripomugoJ[_
mlel-

fdtlcllr.tlia vqfiidw|

Tahicardia ventriculari (TV) se defineste prin
prezen[a a.cel pulin patru sau mai multe a"ep"iari_

:*. "u:":.ju-:. 
d. origine ventriculard isub bifi.rcaga

tasciculului 
^His 

) cu frecvenga rapidl. relativ regula_
ti E.i fixd. Complexele eRS au o duratd mai irare
de 0J2s gi o morfologie aberantl. mono_ sau poli_
morfr. Salvele de gase sau mai multe EsV conse_
culve separate de scurte perioade de ritm sinusal
normal sau-de alt ritm supraventricular reprezinti
lorma repetitivd sau nesusginutl a bolii (TVNS).
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Accesele de TV cu durati mai mare de 30 mi-
nute sunt incluse in termenul generic de tahicardie
ventriculari suslinuti (TVS), in timp ce,jncessant
ventricular tachycardia" este denumirea utilizatl pen-
hu TVS nelncetate sau necontenite, imposibil sau
foarte dificil de i4trerupt.

Etiologia cea mai comunb a TV in primii patru
ani de viali e6te reprezentate de tumorile hamarto-
matoase, iar la copilul mare, de TV postoperatorii.
Alte cauzg: sindromul QT lung (SQTL), miocardite,
cardiomiopatii, displazia aritmogenS a ventriculului
drept, anomalii ale arterei coronare, intoxicaqia digi-
talici, efecte aritrnogene ale medicamentelor AAR
din clasele Il qi Ic, cateterismul cardiac, arterio-
grafia, hiperkaliemia, sindromul WPW, prolapsul de
valv[ mitrall, dup5 gocul electric extem etc. La
copii TV nu apare aproape niciodati din cauza ische-
miei miocardice. Cel mai mare risc de mortalitate
este tutahit tn TV din SQTL (adulg cu SQTL sunt
supravieguitorii !) 9i in TV postoperatorii (tetalogia
Fallot sau alte malfonhalii complexe) atunci c6nd
intervenlia chirurgicald s-a efectuat tardiv.

ECG 1n TV se caracterizeaze printr-o succesiune
de exnasistole ventriculare care pot lua na;tere din-
A-un singur focar generator de stimuli (mai rar din
doud sau mai multe focare). Uneori, venhiculele cap-
teazd un impuls sinusal. Rezultd tur complex ventri-
cular de fuziune, dup[ care tahicardia se poate opri
brusc. Undele P pot fi puse ln evidenll pe haseul
ECG numai in 25Vo din cazuri, traducdnd activita-
tea nodului sinusal care comandd atriile. Ele nu au
nici o legdturi cronologicl cu complexele eRS, rit-
mul sinusal atriai fiind independent de ritrnul ventri-
cular ectopic (disocialie atioventricular5, element de
maximd specificitate). Atriile pot fi in fibrilagie sau
flutter. Rareori, o parte din stimulii ectopici ventri-
culari pdtrund in nodul atrioventricular qi rnui O"-
parte in atrii, pe care le activeazi retrograd, ddnd
nagtere undelor P inversate. Aceste activbri atriale
intermiienle de citre stimuli de origine ventriculari
se numesc capturi atiak. Cand bate impulsurile
ventriculare ectopice relqesc s5 treaci prin nodul
AV qi si activeze atriile reftograd, se realizeazl as-
pectul electrocardiografic de tahicardie vmtricularit
cu conducere ventriculoat iald retrogradd, in care un-
da P' este situat{ dup[ complexul QRS. Acest aspect
este dificil de diferenliat de cel al unei tahicardii
paroxistice jonclionale cu conducere in&aventriculari
aberanttr. Rareori, tahicardia ventriculari se poate
suprapwe peste o tahicardie atrial[ sau joncfional[.

Complexele QRS sunt lErgite (durata peste 0,12s)
gi deforrnate, aseminltoare cu complexele QRS ale
EsV, inregistrate imediat, lnainte gi dupd accesul de
tahicardie ventriculard. Ele se succedi la intervale
regulat€ sau u$or neregulate, variatriile distanlei RR
nedepbqind 0,02-0,03 s de la un ciclu la altul. Frec-
venta complexului QRS variazl intre 120-250 b[-
t{i/min, in cele mai multe cazuri intre 150-200 bd-
tiii/min. Pe traseul electric se pot observa din cind
in cend capturi yenticulare Si bdtdi de fuziune, am-
bele modificiri fiind valoroase pentu diagnosticul
de TV (fig. 9.51). Captrile ventriculare se inscriu pe
ECG sub fomd de complexe QRS de aspect nor-
mal, generate de activarea ventricularl de cdtre sti-
muli atriali sau ectopici, ca.re reu;esc sd treacl prin
nodul AV gi si activeze ventriculele aturci c6nd no-
dul AV nu se glse$te in perioada refractare de con-
ducere anterogradd. B[tn e de fuziune se lnscriu lntre
complexele normale gi cele ale tahieardiei, care sunt
intens deformate. ln forma repetitivd a &hicardiei
ventriculare, complexele QRS l5rgite qi deformate apar
in salve de peste qase, separate de 1-2 complexe
QRS normale. ln tahicardia venticulard. bidirectio-
nald, sensul complexelor QRS se modificd de la un
ciclu la altul, aspechrl de extrasistold venaiculail
stanga altemand cu cel de extrasistole ventricularS
dreaptd datoritd schimbdrii sediului focarului ecto-
pic. ln lorma altemantd. complexele ventriculare sunt
de acelaqi sens, dar altemalte ca in{l1ime, iar in
Jbrma prefbilatorte, complexele QRS prezintd va-
rialii at?t de morfologie, c?t gi de sens. Faza tenni-
nald, segn'entd ST qi unda T nu pot fi interpretate,
undele T fiind de obicei inversate, iar segrnentul
ST deformat, datoriti modificlrilor secundare, la care
se adaugtr cele primare de fazl terminal[. Uneori,
separarea fazei terminale de compleiul QRS este
imposibili. Dupi terminarea accesului, undele T pot
r5mAne inversate cu sau fful deformarea segmentu-
1ui ST, pentru mai multe ore sau zile.

Diagnosticul diferen{ial se face cu alte tahicardii
cu QRS largi: TPSV cu conducere ventricular[ abe-
ranti (ritrn perfect regulat, aspect obiqnuit de BRD,
eviden{ierea undelor P in corelalie normall cu com-
plexele QRS, manevre vagale eficiente); sindrom
WPW cu fibrila1ie, flutter aaial sau tahicardie supra-
ventriculard antidromicl in care aclivarea venAicu-
lelor se face anterograd pe calea accesorie, comple-
xele QRS fiind largi; BRD sau BRD cu tahicardie
supraventricul:rX.

TratamenL dacd TV apare in condi{iile unui
cord sXn[tos, confirmat prin ECG, examen echogra-



B

Fig. 9.51 - Tahicardie vent icularx. A: bEraie de fuziune. B:
turd ventt icularl

Alegerea conduitei terapeutice deptnde de boala
.ardiacd de fon-d teficacitatea antiaritmicd a unui
I:di:T."., n-u implicd gi amefiorarea prognorri";
lul. vital), de forma atarului de IV ila copii. in ata_
cul. de TV paroxisticd trecerea in fV n"f_"*i.ti"l,
mai bine tolerati, este considerati ,utirtX"iat"ar"1. a!
pIEZen(a sau absentp rulburaibr hemodinamice grave
Er de starea clinictr a bolnar.ului.

In prezent, in centrele modeme de ritmologie
cardiacl ghidarea tratamentului antiarinnic prin Jti-
mulare programatb presupture ;nig...u r.p.oiu.tUitu
a I VS urarlltea ino-oducerii unuj agent AAR - Daca
dupd administrarea i.v. a unui aan lprocainamiJl,plopafenond, sotalol, amiodaroni erc.) inducerea unei
TVS este suprimat5, acesta este cel mai bun ele_
ment de predic{ie pentru eficienla sa ulterioare. ln
aDsenta acestor posibilir,i!i se recurge la abordarea
"mprrtcd prtn alegerea unui AAR eficace cu efecte

. adverse minime sau a cardioversiei- ln u"art a"op
este util5. apli-carea unui algoritrn rerapeutic dupd e#
luarea cLruca: prezenli sau absenla pulsului. rulbu_
ran nemodlnamice (TA scdzutd, ,oc, insuficientd car-
daca. smcopa etc.). ln cazul in care pul<ul esie ab_
sent se recurge la cardiovenie tl j/kg. repetati la ne_
voie in dozd dublI, fhrd a deplqi-,d ; io"e t"t"fay.
Daci bolnavul ar€ o stare hemoOinamica stabilI se
aplicl tratamennrl anriaritmic adecvat. Xjlrna reore_
zintl medicamentul de elecgie. Eu ar. .f""t ,uiia.
Jru s_ca9e tensiunea arteriall. poate fi folositi si in
rnsuficrenla renal[. pentru copilul mare qi adult, con_
centrala terapeuticd eficace este de 3_6 ;rglml ser.
Aceasla se obgine prin ad ministrarea unei ioze ini_
Fale de atac ?n bolus de l_2 mg/kg (repetatd de
3 ori la interval de 5-10 minute), *rriute a" A.t"tu_
rea unei perfuzii cu un debut de 2_4 mg xilinl/min.
Nivelul optim se obgine prin perfuzia i.v. conrinud
1,:o^t :r.pr-r". Ttre 2_3 mg/min. inclusd .in soluf e
glu:ozttd izotonicdr. Durata perfuziei i.v. de xilinn,
rn dozd 

. terapeuticd optimd de 1_4 mglmin. variazi
ln luncle de caz. de la cAteva ore la cdteva zile.

. Prin continuarea perfuziei p6nd lu +S o.., ,. pi._
vrne recidivarea TV sau instalarea unei alte ariturii
ventriculare. ln cazurile in care xitna s_a dovedit
ineficace qi cdnd nu avem la indemind defibrilator
elecfic, se lncearcd administrarea de procainamidd.

O:l-Rtry gi angiografie qi daci stimularea progra_
mati nu induce o TV suslinuti. batamentul ariuniei
nu este necesar.

. ., 
DTd perfuzia esre reglalh in ala lel incal I rnl so_

luFe =60 picdluri .  atunci dozele de \ i l ina corespunzdtoaJe

: "1-.1,r te19".  
= l5 pic. /mini  2 ms/min _30'pi ; t ; ; ,

r mg/mrn = 4) prc./mint 4 mg/min = 60 pic./min.
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Pentn copilul mic .gi sugar se recomand6 30-

50 mglkglzi i.v. in 6 prize, 30 mg/min, p0ai la su-
primarea disritrniei.

Alte antiaritmice efcace, alese pe baza experien-

tei clinice: amiodarona i.v, mexiletina i.v., bretiliul

i.v. in TV iligitalici fenitoina sau xilina i'v. repre-

zinti prima alegere, completati eventual cu adminis-

t 
-"i 

d" sulfat de magneziu i.v' sau cu digibind

(fragmente FAB ale anticorpilor antidigoxin[)'' 
Fenitoina asigwl prevenirea ectopiilor ventricula-

re la bolnavii operali (tardiv) de tetralogie Fallot
(Gilletie qi Garson).

Durata tratamentului preventiv cu antiaritmice
variaz[ de 1a cAteva luni la ani de zi]e sau, uneori,

toat[ via1a.

forstfu tirludot L,torsaths des Pohrret't

Defineqte o tahicaidie ventriculari particularl,

intermediari intre fibriiatria.lflutterul ventricular qi

tahicardia venhicular'I apdrxtd la bolnavi cu QT pre-

lunsit Torsada virfurilor se caracterizeazS prin tor-

siuiea undelor R ln cursul accesului de tahicardie in

iurul liniei izoeiectrice, cu o periodicitate de 5-10
-complexe 

QRS l5rgite. Fusurile de complexe QRS
sunipatognomonice prin alternan{a regulati a vArtrl-

rilor (dac[ inh-un fus vArfurile complexului vor fr

orientate in sus, in urm5tonrl vor fi orientate in jos)'

Mecanismul de producere este reprezentat de apa-

rilia postpotenlialelor precoce (d88er^) favorizat5 de

tahicardie gi de stimulare simpatic[' In marea ma.;o-

ritate a cazurilor torsada vdrfurilor apare in SQTL'

Tratamenh constd ln administrarea de sulfat de

magneziu i.v. 1ent. Recurenlele se previn ln formele
genetice de SQTL pnn adminisaarea de beta-biocante
(atenolol, sotalol), dar eficacitatea lor nu este sigu-

r[. in formele rebele se recurge la simpatectomie cer-

vicotoracictr stingb qi/sau la instalarea unui pace-

maker in special in cazurile in care bradicardia im-
piedicd utilizarea beta-blocantelor.

ffitlhtb ve lnd

Fibrilatria ventricular[ @iV) este o aritmie foarte

npidS (300-400/min) reprezentatl de depolarizfi
u"tttri",r1-" neregulate, necoordonate qi neasociate
cu debit cardiac. Traseele ECG sunt alcltuite din

deflexiuni de diferite mfimi conferind aspectul on-

dulat al inregistrdrii, cu disparilia complexelor QRS
normale (fig. 9 52).

Fie. o.52 Fibrilalie ventricularb (defle{iuoi de aglPlitudine

\ariabitd cu caracter ondulatoriu. fhrd complere QRS)

FiV este foarte rar intilniti la copil (numai in 67o

din cazurile terminale, in rest oprirea inimii produ-

cAndu-se prin bradicardie sinusal[ progresivl), dT il
adult reprezinti modul obiqnuit de moarte a inimii'

Mecanismul de producere este reprezentat d€ o

EsV, intretinerea FiV avind loc prin fenomenul de

microreintare.
Existd trei grupe importante de copii cl risc de

FiV: 1) sindromul de QT lung; 2) cardiomiopatii se-

vere (dilatative), boli congenitale de inim[ severe ne-

tratate; 3) sindromui WPW cu perioada refractarf,

anterogradl scurti a fasciculului Kent, permitand

transniterea prccoce a impulsurilor in cursul repolh-

rizlrii ventriJulare' Aceste impulsuri pot initia depo-

larizarea venticulelor ln perioada vulnerabill, pro-

vocind FiV (fenomenul R/T).
Clinic: absen{a zgomotelor cardiace, absenta pul-

sului la arterele mari, pribuqirea TA 9i, dupl cite-

va secundE, oprirea respiraliei. Practic, bolnavul se

afl6 in stare de moarte clinic[.
Tratamenfirl FiV implictr o extrem5 urgenti' acor-

dind sansE bolnavului numai dacd este aplicat in

oimele 2-Z minute. Practic, singura motodl eficien-
^ti 

este defibrilarea electricd (1-2 jouli/kg) repetata in

caz de egec p2nd la 4 qocuri electrice' In caz de egec

se administriaz5 adrenalintr lToo (0.01-0'03 mg/kg)

i.v., bicarbonat de sodiu 8,47o (2 mEq/kg) i'v' (dacd

oprirea inirnii a fost de lung[ duratd) gi lidocainl i v'

DupI fiecare administrare se poate repeta' cu mar

-,ilt" 
g*t" de reuqitl, qocul electric in doze duble

de energie.
. Dac[ bolnavul nu este monitodzat: lovitu5 pre-

cordialtr cu pumnul Qa iopilul mare), masaj cardiac



extem, respirafie asistatl sau artificialE (a nevoie
,,gur{ la gur6"), qoc electric repetat (de regull in-
tarziat de celelalte mlsuri prevtrzute de algoritrnul
de resuscilare).

. Sindrocne prrlirulale tu lulburiri de rilnr
5i de tondrirere

Jialdrorllllrl aothM shusal hohflv

Sindromul nodului sinusal bolnav (SNSB. boala
nodului sinusal) reprezirti un complex de tulbur{ri
clinice determinate de disfuncgia noiului sinusaj care
devine incapabil sd funclioneze ca pacemaker.

Aritmiile asociate cuprind patu forme principale:
1) bradicardie sinusal5 persistenti inexplicabill;
2; oprirea sinusului; 3) bloc sinoatrial;4) sindromul
bradicardie-tahicardie (sindromul,,bradi-tahi.,).

Etiologie: cel mai fiecvent, SNSB se asociazl
cu leziuni ale nodului sinusal (tremoragie, necrozi,
suturi) in cadrul rmor intervenlii chirurgicale (corec-
lia DSA de tip sinus venos, operalia Mustzrd pen-
tru transpozilia marilor artere, canularea cavei etc.).
AIte cauze: boli congenitale de cord neoperate, unele
chiar benigne (persistenla venei cave superioare st6ngi);
SNSB idiopatic; SNSB extrinsec (disfirnclii ale sis_
remului nervos vegetativ). Cauzele extrinseci sunt
reprezentate de hipotermie, diselectrolitemii, hiper_
sau hipotiroidism. anorexie nervoastr, medicalie iar-
dioactiv5. Medicamentele cardioactive cel mai iecvent
implicate n1 SNSB extriasec sunt glicozizii digita-
lici, agenfii beta-bloca.nJi, blocantele canalelor cal-
ciului 9i antiaritmicele ,de membranI.,. Mai rar au
fost citate cimetidina, amitriptilina qi fenotiazinele.

Diagnosticul pozitiv implicd eviden{ierea dis-
funclei nodului sinusal cu ajutorul ECG, dublatd
de simptome (ameJeli, sincop[). In absenla nanifes-
tdrilor clinice este md corecte denumir;a de dis-
funclie a nodului sinusal.

Penlr! diagnsticul neiwaziv se utilizeazi: 1) ECG -
24 ore (Holter) qi testul cu atropind (dacb frecven{a
cardiacl nu cre$te cu cel pugin 20go la copil, iar ia
adult nu depdgegte 86-90/min se poate afirma dis-
funcgia NSt. Diagnosticul invaziv (SEF) se bazeazi
pe determinarea timpului de recuperare a iy'S (nor-
mal; 1600 ms), a tinpului cle iecuperare corectat
al S (pentru excluderea influenplor vagale se scade
intervalul PP normal din valoarea precedentd) cu
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valori normale sub 450 ms qi timpul de conducere
sinoalial (valori normale sub 120 ms).

Tratamentul ,,acut" consti in administrarea de
atropinl 0,04 mg/kg i.v. qi/sau izoproterenol 0,05_
0,5 pglkg/min i.v.

Tratamentul cronic este dificii de rcalizat deoa-
rece AAR utilizate pentru controlul tahimitmiilor
pot exacerba bradicardia. Cel mai eficace tatament
medicamentos pare a fi cel cu hidralazind (hipo-
presol 0,75-7.5 mgkg/zi in 3 prizet care reduce
timpul de recuperare a NS.

Amefelile qi sincopele ?n perioadele de rdrire a
ritrnului sinusal cu scdplri jonclionale sunt predicti-
ve pentru necesitatea instalSrii unui pacemaker. Este
preferabil ca pacemakerii sd fre secventionali ( atri-
ali gi ventriculari ) pentru cA existi frecienr asocia-
te tulburdri de conducere atrioventriculare. Se atraee
atentia cd in fibrilaiia atriald din SNSB este ferir
contraindicati defibrilarea electricl sau chimicl (NS
nu iqi mai reia activitatea!.1

Sitttkonal WPW| (shdroml de F@x.itotle)

Sindromul de preexcitalie ventriculartr a fost de-
firit clasic prin activarea premature, parlial5 sau
integrall, a miocardului ventricular priatr-un impuls
de origine supraventiculartr. Substratul anatomic con-
sti in prezen[a unor conexiuni sau cdi accesorii de
conducere care scurt-circuite az| calea normald nodo-
hisiand (fig. 9.53). Cele mai cunoscute tipuri de cdi
accesorii sunt: l) fasciculul atrioventricular (Kent);
2) fasciculul atrionodal (conexiune inte atriu Ei
po4iunea distali a NAV sau intre aAiu qi farcicu-
lul His). cunoscut ca fasciculul sau fibrile James:
3) fasciculul nodovenaicula.r: 4; fasciculele hisio-
ventriculare (Mahaim); 5) conexiuni multiple.

Sindromul WPW a fost cunoscut ca prima si cea
yai.frgcyentl forml a preexcitatriei ventriculare prin
fasciculul atioventricular (Kent). in practicd se iace
distinclie intlre ,pattem-ul" WPW ({tg. 9.54), no-
tiun€ strict electrocardiografici @R scurl, prezenla
undei delta cu deforrnare iniliall a complexului
QRS qi modificarea secundari a fazei de repolari-
zarel 2i sindromul WPW, care asociazd, conform
descrierii princeps, gi prezenla tahicardiei simpto-
mahce.

1 Sindromul Wolf-Parkin$on White.



Fix 953' - sindromul w?w schemx a.cEilor de conducere accesorii pe o secliune a perelelui postedor al atriului $ venlricu-
llY gtp:, seprul conJinand 

:alja pnngipald de conducere (fata sa dreapt4 (dupd C. Brechenmacheri. K fasciculut Kenr; M, fibreleManatm nrsloventriculwe; l'2-3' fibrele atriohisiene; SC, sinusul corona4 Tri, valva septaltr a tricuspidei (pa(ea anterio11l a fostseclionatd la inse4ie); MVS, miocardul ventricular septal; NFc. nodul fibros cental; I.i, nodul atrioventricutar; H, lasciculul His.

Definilia sindromului WPW s-a extins odati cu
dezvoltarea studiilor de electrofiziologie cardiacE,
asdel incdt termenul include asttrzi atAt preercitalia
venticulard in ritm sinusal sau in cursul tahicardii-
lor prin reintrare atrioventriculari (TRAV) antidro-
mice (in sens anlerograd pe calea accesorie), cdt si

nodul sinusal hodu{ atiovenfidlal

Afiu d4pt

Calea aceesoie

pfeexcitelia atiald in cursul TRAV ortodromice (in
sens retrograd pe calea accesorie).

Importanja sindromului W?W consti in faphrl ci
preexcitagia este responsabill de 50Va dn TPSV la
copii (Gillette).

Prevalenla ,,pattem-u1ui" W?W esG de 0,10-
0,30Vo ln populalia generald, cu o distribu{ie pe

I
,
t
Tg ,/ - - - - - - - - -

Fie 9.54 - Bazele ECG ln sindromul W?W (dupI J. P. Boineau). A: ECG: 1, unda P, unde cu pR scurtaq 2, activarea pre-
matu i a venlriculelor pdn calea accesorie, care fomeazd unde delta; 3, fuziunea tardiva a ambelor depoladztui veffriculare.

B: Harta epicedic* conducerea anterog@dd de la NS la NAV.

Unda
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varste de tip bimodal, cele doui virste situdndu-se
in primul an de viali gi in a doua decadi. Eva-
luarea statistici este insl dificild din cauz6 cd ore-
excita$a apare intermitenr \in :2-21qa din cazuri),
are o tendinti naturale la disparigie a pattem-ului
(30Vo pierd unda delta in primul aa de via{I), iar.in
multe cazuri ciile accesorii sunt situate deoane de
cdile de conducere normale. Tahicardijje 

"upruuen-triculare vor dispirea fu 50% din cazuri la sugarii
afectali. dar vor reapdr€a in a doua decadd de riap,
in acesl interral nefiind necesar nici un truemenl.

Bolnavii cu sindrom WPW pot prezenta aritmii
specifice. corelare cu prczenla caiior acce.orii: TRA\
(pind la 807o din cazuri) orlodromice (cele mai
frecvente) sau antidromice, tahicadia ionctionall re-
ciprocd perrnanenri- tahicardia prin reinn-are para-
nodald etc.

Unele aritmii sunt favorizate de prezenla unuia
sau mai mutlor fascicule accesorii: fibrilafia au.ialA
trald inaintea vfustei de t0 ani;, flunerui an-iel si
fibrila[a r enriculard le,iplicd moarrea subitd din
WPW). Moartea subit5 in sindromul WpW pedia_
tric neftatat este extrem de rar5, dar poate apdrea la
inceputul celei de-a doua decade de viatZi, mai ales
h atJe$. Esre posibil ca bolnavji cu zritmji malirne
in cadrul unui sindrom WPW sd nu atin:d niciodau4
varsta adulrS. iar adullii cu arinnii qi fipW si fie
considerali supraviequitor.ii viujtei de copil rCiliene;.

ECG de suprafali permite clasificarea sindromu_

1:i.WlW ?n subtipurile A (aspect de BRD in V1 gi
V2), B (aspect de BRS, preexcitalie ventriculaftI
dreapti), intdlnit ce1 mai fiecvent ti C (unda delta
qi complerul QRS pozirrve in V1-VO;. Deoarece
sediul anatomic estirnat pe baza polarititii undei
delta qi a aspectulu.i eRS nu esre confirniat imor_
deauna, se impune evaluarea prin metode invazive.
Pedcolul unor aritrnii ietale implic[ efectuarea SEF
la 

-anumite 
caregorii de bolnavi selecrare pe brza

activit5lilor profesionale sau a unui stil de viati cu
risc inacceptabil. Acestea permit conflmarea dia_
gnosticului pentru aritmiile iru€gistrate anterior., sta_
bilirea modului lor de iniEiere, mlsurarea pRE a ciii
accesorii. localizarea farciculului acceroriu qi sta
bilirea indicagiilor terapeutice.

.Tratament: bolnar ii asimptomadci cu preer.ci,
taFe !)temuter)Ld nu necesitd tratament. De aseme_
nea, tlatmentul nu este necesar nici in sindroniul
WPW cu preexcitalie intermitentd qi scurle atacuri
de tahicardie reciprocl bine tolerate 6i autolimitate
sau oprite prin rnanevre vagale

Conduita terapeuticl empiricd este acceptati in
doui situalii: 1) bolnavii cu WPW gi tahicardie sim-
ptomaticd tratafi de medicul pediatru inainte ca
acegtia si se adreseze unui centru specializat de
cardiologie; 2) la bolnavii cu risc de moarte subitd
demonstiat redus, care prezintd tahicardie reciprocd
netratatd atterior. Cele mai utilizate AAR sunt cele
care reduc conducerea in NAV, beta-blocantele si
blocantele ca.nalelor de calciu.

AAR din clasa Ic sunt de asemenea acceptate
(in special flecainidat. intrucat deprinrA conducerea
pe calea accesorie $i supriml extrasistolele.

DacE riscul de moade subitl este necunoscut si
trebuie ales un hatament (ffu5 SEF), acesta va fi ales
din clasele Ic gi IIL Pentru bolnavii firl o cardio-
patie organici vor fi preferate AAR din clasa Ic,
deoarece acliunea inotrop negativi gi efectele proa-
ritnice sunt nesemnificative clinic, pe cind utili-
zarea amiodaronei pe tennen lung are efecr advenc
redutabile. In cazurile cu disfunciie ventriculard
stingd va fi totu;i prcferate amiodarona.

Glicozizii digitalici sunt caregoric contraindicaJi
la boinavii fird evaluarea riscului de moarte subit6,
deoarece blocheazd joncliunea AV prin acliune va-
gald si cresc riteza de conducere in fasciculul acce-
soriu, putand precipita fibrilagia ventriculard. Vera-
pamilul este, de asemenea, connaindicat 1a aceeasi
categorie de bolnavi.

In perspectivd, se preconizeazd efectuarea SEF
iln vederea ablaliei prin cateter la bojnavii cu risc
crescut de moarle subitd demonstat Si la cei c.l.l
mhicardii Tefractare la tratamentu\ cu AAR. Ablatia
plin radiofrecvenld esre metodd de primi alesere ia
bolnavii cu tahicardie simptomaticl, chiar daci sim-
ptomele sunt controlate cu AAR. Ablada chimrgi_
cald are indical ie numai in rarele cazur i  jn c ie
abla{ia prin cateter nu a dat rezultate.

Sindronal de Qf lung

Sindromul de QT iung (SeTL) este definit ca
o tulburare a fazei de repolarizare a potentialului de

-aciiyne 
iy cate intervalul QTcl este considerat pato-

logic prelungit Ia valori de peste 0,45 s in primele
6 luni de riald ;i peste 0.44s dupd acearu5 varsrd.

(}'f

&[



Prelungirea QT este importanti deoarece purtdtorii
acestei anomalii devin wlnerabili la ,,torsada vir_
furilor'. (,.torcades des pointes'.), o u.it,,i" ."u"ra
cu prerderea bruscA a congtiengei (sincopd) gi moane
suolta.

,. 
E{ologe: exist{ forme genetice gi forme dobln_

orre. l.ormele-- genetice sunt reprezentate de: l) sin_
ffomul Jervell gi Lange-Nielsen (SJLN) cu nansmi_
tere autozomal recesivtr, in care eT lung se asocia_
zd cu surditate congenitaltr:2; sindromil Romano_
Ward (SRW), cu Fansmitere autozomal dominanE,
flird nici o alt[ anomalie fenotipictr. aceste sinarolj
me. sunt 

-provocate 
de mutalii ale genelor care con_

troleazA tdrmarea potentrialului de acliune cardiac- Ele
codlltca proteinele care formeazi canale ionice la
nivelul membranei celulare stribitute de fluxurile
de 

-sodiu 
gi de potasiu. Disfunqia acestor canale

qrel^ungg*e reqglari4ea pobnliaiuiui de acgune 
"oi_ducand.la apari$a eTL pe ECG Ei la riscril de arir

mre pnn postpotentiale precoce.

. Formele dobindite sunt dererminate in principal
de medicamente (tabelul 9.V),

TABELUL 9,V
MEDICAMENTE $I SUBSTANTE

CARE PRELUNGESC INTERVALUL QTI

I Pierderlle de potasiu $i patologia intracranianh (hemorasia
subarabnoidianl. traumatisBe cerebrale. encefalite erc.) se aio_
ciaztr de asenenea ln eT lung.

, 
Tablgu clinie principalele manifestlri, carc apar

la- o treime din cazvrn, sunt sincopele gi moarla
subird. Sincopele apar de reguld in cursul efomrlui
tzc sa! cu.ocazia unor emo$ putemjce, cum ar fi
sulflte de lune. Game sau spaimd. Moartea zubittr poa_
te aperea ?ns5 qi in somJl sau la hezirea din somn.

9uO3 "y" 
sincopa poate ap[rea gi la l-2 minute

oupa etort $l nu neapdrat chiar in timpul acesfiria.
In doui reimi din cazuri bolnavii au avut una sau
doud atacuri sincopale in copillrie gi apoi nu au mai
prczentat.nici ynul: Al1ii, duptr un numlr de ani, pot
avea mai _multe episoade, Simptomele pot apdrea
precoce, din primele zile sau slpt[mAni ae viap,
sau tardiv, la vfusta mijlocie a adultului. Cel mai
lrecvel-t apax ins{ in preadolescenltr Di adolescenli,
h medie la 8 ani la baied qi la 14 

-*i 
lu f"t .'

IncidenF SQIL pare a fi subestimattr (l:50000 tn
S.U.A.), dar diagnosticul va fi suqrectat la to$ copiii
cu sincopd inexplicabiltr sau cu stop cardiac Ei la ioli
membrii familiiior cu moarte subiti la varste mici.
_ Geneticd qi electrofiziologie: repolarizarea mem_
branei (revenirea la potenlialul de repaus.l este afi_
buiti curentului exterior rectificator de porasiu, com_
pu" 

* fupt din doi curenli distinrcli: unul rapid acti_

1a1$n] $ 
-attut 

lent acrivat (Iks). Acegtia 
"*t 

girrt"
AAR din clasa a III-a. Repolarizarea iotaoiuti o-_
voac[ QTL gi predispune la aritmij.

SQTL este determinat de mutalia a patru gene
identificate:

.l) KVLQTT 1eTLt, ltp 15,5r tumizeazd cea
mar frecventi formd 160Vo). proteina sa Eind o com_
ponentd importanttr a curentului exterior lks;

2) I{ERG (QTL2,7cp5-37), produsut stru reali_
zrazd Ik;r gi apare in 3OVo dtn ca:z.:uj:

. 3) SCN5A (QTL3. 3p}t-241. a c{rei proteind este
implicattr in realizarea curentului de sodlu care nro_
voa95 

lgrylarizarea celulei; aparc in l0?o din cazuri;
j) K![EL]aTL1. z1q22,r), contribuie impre_

tmd cu K\rl-QTl la formarea canalului pentru iks.

-Gen1 
n91mr locusut patu (eTL4. 4925-27) n

a fost incl identificath.

Anestezice antiarilmice

Antibiotice gi/sau
chimioterapice

Medicamente cardioacrive

Hipolipemiaote

Teriemdind
Aslenqizol
Difenhi&amind

Adrenalind

Erirromicind
AmpicilinS
Cotdmoxazol
Pentamidinl

ChinidinS
ftocainamidn
Disopnamidi
Sotalol
Amiodaroni
Bepridil

Keloconazol
Eluconazol
Itraconazol

Amit iprilinl
FeIlotiazine
Haloperidol
Pi.mozide
Risperidone

iupnouc Cloralhidrar

Medilalie pentru Uoti g*ro=reGE

Psihohope



Determinarea mecanismelor moleculare ale SeTL
po* explica variabilitat€a r{spmsului la tratamint.

fea, 
asAel doue ginre pentru ratament: ,,trigger,,_ul

S, *TP$: De exemplu, este posibil ca beti_6locan_
.:re sa lntube mecanismele de declangare a aritrniei,
pe c€nd mexiletina str altereze substratul care deter-
-nni boal4 prin corectarea {imc(iondrii anormale a
caalelor ionice.

lptl.l Jervell qi Lange-Nielsen apare cind
9T pamF au gene KVQTLI sau KCNE I anormale
(mprx atectali vor fi homozigogi in 25Vo din cazui
Sr heterozigoti in SOVo\. Heterozigogii vor avea sin_
drom Romano-Ward, pentru aparifa surditdlii fiind
necesarA prezenta in doztr dubld a genei mutante.

Diagnosticul, 
.susflnut pe baza intervalului eTpr€lungit cu ocazia efectutrrii ECG 1fig. 9.55-). este

posibil la 6O-70Vo dtn|rc tolnavi. fa SO_+0,i" dn_
te.cei cu S.QTL, intervalul eT este nonnal sau la
umrm supenoa.r6 a normalului. Alte mijloace utile:
examinarea altor ECG-uri de la aceliagi bolnav;
examin:rea ECG la ptrrinfi gi la fragi. eCd ta etort;
ECG-Holter.

- 
Tratament: toli bolnavii simptomatici ar trebui

str primeasci 
. tratament, de reguli 

"u 
teta_Utocante,

- rypy remirerii simpromelor. SeTL de tip SCN5A
pot lr in viitor tratagi cu AAR care acgionlazd asu_

pra canirlului sodic, cum ar fi, de exemplu, mexi _
letina, care scurteazb intervalul eT. Suniinsl nece_
sare studii care sd confirme eficacitatea io preveni-
rea.simptomelor gi a mo4ii subite. Oricum, t"i portl-
aT SaJt ar trebui rata[i chiar in absenga iimpto_
meror, deoa-rece moartea subiti poate fi prina mani_
festare a bolii. Ei ar trebui s[ evite hipopotasemia
(diuretice. vfustrruri. diaree) qi medicamentele care
prelTqesc QT. In caz de egec, dupi folosirea medi_
caFet beta-blocante se poate recurge la alte AAR
(cele din clasele lc qi III prelurgesc intervalul eT!;,la un defibrilator implantabil sau la simpatecdmia
cervicotoracictr stl,ng[.

Torsada virfrrilor va beneficia de administarea i.v-
1 ryltaalui de magneziu fur dozil de 25 mg/kg, timp
de 10-15..min lolnavii cu SeTL nu u", p'-tiiipu tiu
Somqetilii sportive, simptomele putAnd fi- declangate
de. e{o1-li/sau de emolii, iar familia gi prietenii vor
trebui infomrali gi instruili asupra riscuiui de sincopi.

0&4hzh adrlf,ogrlad a va fi&fii thep

,. 
Displazia aritmogenl a ventriculului drept (car-

_ diomiopatia ventricularI dreapti) este o uf""tri*" a"

Fig. 9.55 Sindromul eT lung. eTc e5g s la o ord dupd un arac de tahicardie ventriculalE.



cauzA necunoscutd asociatd cu aritmii verltriculare
severe (tahicardie ventricularl, extrasistole ventricu-
lare) $i moafiea subiti. Descrisb de Fontaine (1977),
ea este .similari bolii Uhl (1952) 9i se intalneDte
mai ales la copii gi tineri. Existi cazuri cu transmi-
tere autozomal dominanti doveditd.

Clinic, adesea examenul fizic este normal. Cea
mai ftecventtr tulburare de ritrn este tahicardia ven-
triculard recurentS cu aspect BRS (origine ventricu-
lartr dreapti). De asemenea, se intOlnesc extasistole
ventriculare, frecvent bigeminate. Bolnavii pot fi
simptomatici (palpita1", sincope) sau asimptomatici
p6ntr in momentul morlii subite prin fibrilalle ven-
Aiculard.

ECG: bloc de rarnurl dreaptl (in RS); tulburdri
de refolarizare ventriculard (unde T inversate, po-
tenliale tardive); TV cu aspect de BRS sau EsV
(idem).

Tahicardia ventriculard poate fi reprodusd in 88Vo
din cazuri prin perfuzia cu izoprenalind (S-30 pg)
sau prin stimulare electrici programatl suger1nd un
mecanism de reintrare,

Echocardiografia, angiografia cu radionuclid St
rezonanla magneticd nucleard demonsheazd extrema
dilatalie qi disfimcgia VD (hipochinezie sau dischine-
zie dituzi).

Biopsia endomiocardicd evidenlazd infilharea gra-
si qi fibroza miocardului, hiperhofia qi degeneres-
cenla miofibrilatd.

Tratamentul vizeazi controlul sau profrlaxia me-
dicamenoasd a aritrniilor. care sunt rezistente la aproa-
pe toate AAR cunoscute, singurul acceptat pentru
eficien{a sa mai buni frind amiodarona. in cazurile
rebele se poate incerca ablafia prin cateter sau
excizia endocardiacl.

o Tulburiri de ronducere o impulsului
(blorurile ctrioventrirrlore)

Conducerea AV este reprezentatl de intervaiul
PR care include conducerea ln atriu, NAV, fascicu-
lul llis sau sistemul His-Purkinje. Blocurile AV se
clasificl de regultr in cele trei tipuri (BAV de
gradele I, II qi III), deqi edsti aspecte parriculare
neincluse in acestea. Aceste trei grade de bloc pot
reprezena progresia aceluiaqi fenomen, dar fiecare
dinte ele poate exista independent.

Nout AY & godul I

Se caracteizeazd, prin alungirea intervalului PR
dincoio de limitele normale stabilite in func1ie de
r,6rsti qi frecvenla cardiacd.

BAV I se datoreaz[ rareori numai intdrzierii in-
fluxuiui ln atriul drept, caraeteizatA pria alungirea
intervalului PA (fig. 9.56). Cel mai frecvent, retar-
dul are loc la nivelul NAV gi se traduce prin pre-
lungirea intervalului AH (> 120 ms) in prezenla unui
intervai HV normal (35-55 ms). Puech gi Grolleau
evidenliazi. aceast{ eventualitate in 87Vo din cazurile
de BAV I cu complexe QRS inguste. Alungirea
izolat[ a HV intr-un BAV I este rard. Se asociazd
de reguld cu m bloc de ramurd dreapti sau stangd.
Uneori, alungirea PR se datoreazi. unui bloc intra-
hisian, kaducindu-se printr-o dedublare a fasciculu-

FiB. 9.56 - Hisiogruma qi inrerp@rarea sa. 1) Inrervalul AH
(aprox. 120 trls), limpul de la debutul depolaizErii arriak pand
la inceputul varfului r. His- AH prelungir: bloc pa4ial suprahi-
sian. 2) Inter,r'alul HV (aprox. 50 ms, limita superioati a nivelu-
lui = 55-60 tris) reprezind timpul de la varful r. His la ?oce-
pltul depoladzirii ventriculare. Iry prelungir: bloc pafiial sub-
hisian. 3) AV (este de fapr PR). 4) PA, dmpul de conducerc
inraariald (sinonodal): . dedublarea deoexiunii hisiene rH H r
nui mare de 25 ms: bjoc pardal i^Eahisian; . unde p blocaG
neurdrale de unde H: bloc suFahjsian complet; . unde P blocate,
urmate de unde H, dar complexele QRS nu sunr precedate de
unde H: bloc subhisjan complel: r unde P blocali, urmare de
unde H, dar complexele QRS nu sunt precedate de unde H:
bloc subhisian complet; . unde P blocate de unde H !i comple-
xele QRS sunt precedate de unde Hl: bloc inua_bisian complet.



lui His (Hl-H2). cu alungirea intervalului HV ,au

fm]T-o 
al.ungire a.duratei porengialului hisian H rpes_

re zu ms) sau prin prelungirea intervalului HV in
p.r:zeTql unyi complex eRS normal. Un pR con_
srderabtt prelungit (> 250 msl comportE aproape con_
stant o prelungire a htervalului AH, lzolitd sau
asociatd rmui bloc infianodal (vezi frg. 9.53)_

Bhlllll AV de godul Il

. Cuprinde doLr,i tipuri: Wenckpbach (caracterizat
pnn altu:grea PR inaintea undei p blocate, feno_
menul- Wenckebach t. Alungirea pr.ogresivd a RR rea_
Dzeaza.aspectul tlpic cu scurtarea inten/alelor pR.
Acesr np de bloc se ma; nume$le lvlobitz I- Tiput
Mobia IJ se caracterizeazd prio fi.,.itat.a l"r"*til;
fl<.at complexelor precedind unda p blocata, fie
ca FK-uI este normal. fie cd.este prelungit.

^ 
- Blocul AV .de gradul II tip I lWenckebach).

Lorespunde. dupi sediul sdu, Ia trei aspecte endo_
cavitare diferite: a) In marea majoritate a cazurilor
sediul blocului este la nivelul Na?. O af"ngir" p;o_
gres.ivd a intenalului AH precedd unda ,i blolata
la ruvelul NAV qi atunci nu este urrnatd de o de_
rte une tusrand. Uneori. diagnosricul este dificil de_
oarece perioadele Wenckebach sunt lungi tfig. g-5i).
Complerele eRS pot fi largi. b1 F.nJ-.nil W"n_
cKebach poate ar-ea sediul Ia nivelul fascicululuiIis. c,u prelungiea_ progresivd H,_H2 gi o unda a
btocata dupd H. deci la nivelui fisclculului Flis
(eziuni avansate in interiorul fasciculului His, aEa

cum o probeazi adesea BRS asociat). c) Sediul la
n t ve I u I s,ist p m ului .H i.s - pu rk inj eI. cu alungirea progre_
lrud 1_W: rerminandu-se prinu-o undd p Llo;ara
rntre tl]s qi unda V.

-. : tl99"l AV gradut II tip II @rlobitz II).
Unda.P blocatd (fig. 9.58r nu mai esre anunlatf l;

"Tqb..u 
inrervalului pR qi corespunde de regulb

under A pe hisiogramd. urmatd de o deflexiune
hrsiand. Bloc.ul este prin urmare infrahisian 1in 65Zo
drn cazuri). In 35% dtn cazuri blocLrl se sirueazd la
nivelul 

.fasciculului His. Cornplexele eRS sunr de
obrcei largt. ca in blocurile majore de ramurd.

Clinic, dacd perioadele de asistolie ventricularl
;unt_lunSi. pol apdrea manifestdri de hipoxemie cere_
Drala { atacuflle Adams_Stokes).

Tratamentul in formele acute vtzeazd amelio_
rarea,conducerii AV prin administrarea de atoopind
sau de izoproterenol. Atropina bloiheazd efec'tele
parasrmpatce asupra NS 9i NAV, creqre frecventa
smusda !i reduce timpul de conducere AV.

Blo.al AY de grodul l (onplet)

T"p.:1n,6 
intreruperea totaltr a conducerij impuJ_

syn lor atriale la v,entricule- asrfel incAt ariogramele
gr ventnculogramele sunt total independente,lcestea
din umd fiind prin defrnilie mai lente. Ritmul v"n_

#,i"1^;3*iJ,T#H,";",1l"i#;Ti"i:tlixlx"ii

Fig. 9.58 - Bloc AV gradul tr, rip 2 (unde p blocare 2:1).

I Fenomen foarte rar. asociat cu BRS.



r

tricular se formeazi sub nivelul leziunii. intrerupe-
rea anatomicd poate fi situat?i Ia fiecare dinhe cele
trei etaje: inte atriu qi NAV; la nivelul fasciculu-
lui His; la nivelul ramurilor.

- Blocul AV de gradul iII congenital apare cu
o incidenli de 1:20 000-25 000 naEreri 9i riprezintl
intre 3 gi 5% din blocurile AV @A\). poate fi pri-
mitiv sau asociat cu o cardiopatie congenirald. S-au
constatat forme familiale. Cel mai frecvent a fost
semnalatl zparipa la. mamele bolnave de LES,
artritd reumatoidtr, dermatomioziti sau sindrom

. Sjdgren. Anticorpii anti-SSA/RO si anti-SSBLa se' regtrsesc Ia nou-ntrscugii qi la mamele afectate de
aceste boli autoimune, cme fixnizeazk xjovo dtn
BAV congenitale. Practic, toate BAV de sraC inalt
congenirale neasociate cu malformafi 

"ongfnitul. 
d.

cord sunt imunologice, tansferul de anticorpi ma_
temi lezAnd sistemul de conducere al fdtului.

Bolile congenitale de inimd asociate cu BAV era_
dul trI sunt tanspozilia corectatA a marilor vase, v-en-
triculul rmic, DSV Sau DSA tip ostium primirm.

. -Anatomopatologic 
se constattr abseng Lnei tan-

zilionale AN sau agenezia NAV, care 
-este 

inlocuit
de fibroz{ 9i de gesut adipos.

Diagnosticul poate fi stabilit prenatal pe baza con-
statdrii mei bradicardii, prin auscultalie, qi a exame-
nului echografic, prin observarea miqclrii valvei rni-
trale care se inchide gi se deschide mai frecvent
decat se contacti venaiculul sting. De asemenea, se
poate depista prezenla unui hidrops fetal. Diagnos-
ticul poate fi stabilit la nagtere t307o in prima s6p-
ttrmO.nd de via$) sau in copiltrrie, situalie in cale este
considerat de asemenea congenital, deoarece foarte
rar este disponibilS o ECG la naqtere sau in primii
aai de via4L Citenile de diagnostic surt pulsul rar
ftradicardia) la o vdrsttr mici; BAV prezeni pe ECG
(cu disciciatrie ahioventricularl) (fig. 9.59), absenla
unui proces infeclios care ar fi putut conduce la un
BAV dobandil

ECG-Holter (tulburlri de ritrn ventriculare. alun-
girea QT, asistolia), testele de efort (gradul de bloc
nu se schimbd in BAV complet), examenul echogra-
fic ai SEF pot completa evaluarea final5.

Evolulia poate fi mult timp asimptomaticd, BAV
conge,nital de gradul III nefrind, pentru majoritatea
autorilor, o indicalie sistematicl de stimularE pbrma-
nenti. De regule esE stabil gi bine tolerat pan{ la
v6rsta de 30-.m ani. Riscuri mai mari de deis apar
la frecvenle ventriculare sub 50/mn inaintea viritei

Fi8. 9.59 - Bloc AV gradul m (compler). Disocialie ardovenrricuhd.



de 2 arl, sub 45lmin inrre 2 9i 4 ani qi sub 40lmin
dupS vdrsta de 4 ani. Majoritatea deceselor apar in
primul an de viaqd rl0-337ot. dupl aceastd virstl
mortalitatea fiind redusi p6nd la v6rsta adultd, cind
se. inregistreaze o noul tendinli de cregtere a aces-
tela.

Tratamentul prenatal este controversat 5i trebuie
rezervat cazurilor cu risc vital pentru f5t: plasma-
ferezd. corticoterapie, digoxin asociat cu terbuialini fi
furosemid in cazurile de hidrops fetal. pacing-ul
cardiac este indicat ?n: BAV III simptomatic [sin-
cope, insuficienp cardiac[; AV foarte joase (vezi
mai sus); BAV cu complexe QRS largi (infrahisian,
cu frecvenle ventriculare joase)]; arihnii venaiculare
severe; intoleranjl la efcrrt. Malformaliile congeni-
tale de cord asociate vor fi corectate conform indi-
caliilor curente.

- Blocul AV de gradut ll l dobdndit poare fi
de edologie inflamatorie (RAA;. infec$oasd (mio-
cardite, endocardite, abcese miocardice). toxic-me-
dicamentoasi {cu alungirea eT1. rumorald, posto-
peratorie (in intervengiile care afecteazd seprul inter-
ventricular.; etc. Sindromul Keams-Sayer t o-ftalmople-
gia extemi, retinita pigmentard degenerativd qi mio-
patia mitocondriali) se asociaz[ de asemenea cu
BAV gradul IIL

Tabloul clinic este variabil, de la bolnavi asim-
ptomatici, 7a prezentp. de fatigabilitate (testul de efort),
palpitalii, sincope, insuficienlA cardiacd congestivl.
Crizele Adams-Stokes gi bradicardia severd (vezi
mai. sus) sunt predictive pentru necesitatea instaltrrii
unrn p:rcemaKer,

ECG: absenla oricdrei rela(ii normale intre un-
dele P gi complexele QRS (disocialia aaiovenrricu-
larl); AA: 110-140/min, AV: 50-80/min. pacema-
kerul atriai poate fi situat in nodul sinusal, in NAV
(jonc[ional) sau ectopic atrial (flutter atrial, fibrilatie
atriald sau tahicardie atrialtr). Pacemakerul ventricu-
lar este de regultr situat imediat sub nivelul blocu-
lui, la nivelul fasciculului His sau al ramwilor sale.
Ritmul idioventricular este cu atat mai rapid si mai
stabil cu cit este mai aproape de fascitulj His:
40-60/min la nivelul fasciculului His si sub 4Oimin
la nivelul rarnurilor, cu complexe eR-S largi.

Testul de efot dts(nge bolnavii care i$ pot cre$-
te AV (panI la 100/min) cu bloc probabil deasupra
fasciculului His, de cei cu toleranle slab[ la care
nu apare cre$terea frecvenlei cardiace. in plus, pre-
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zenta aritmiilor ventriculare in timpul eforhrlui fizic
cre$ie riscul de moarte subittr.

SEF se indici numai in perspectiva installrii unui
pacemaker,

o Aritnii (ordio(e portoperolorii
in boli tongenitole de- rord

Intervenliile chirurgicale pentru corectarea mal-
formaliilor congenitale de cord se fac in prezent la
o r irstd considerabil mai rnicd decdt in urmd cu
10-20 ani. Astfel, penfu evitarea hipoxemiei croni-
ce qi a suprasarcinii cronice prin volum qi presiune,
care conduce la disfi.mclie ventriculard gi 1a dezvol-
tarea substratului aritmogen, virsta la care sunt ope-
rate tetralogia Fa]lot, canalul atrioventricular comun,
transpozitia marilor artere gi chiar anomaliiie com-
plexe din ventriculul unic, a coborit continuu. pro-
gresele aplrute in domeniul cardioplegiei, hipotermi-
ei qi reperfirziei au contribuit la reducerea impactu-
lui operaliilor pe cord deschis asupra performanlelor
miocardului qi ale electrofiziologiei cardiace.

Pe de alttr parte, procentajul crescut al supravie-
guitorilor permite ca factorii aritmogeni (hemodina-
mica alterati, cicatricele postoperatorii, vArsta in mo-
mentul interven{iei, influeola pubertIlii qi a sistemu-
lui nervos vegetativ) s5. joace un rol specific in timp
in geneza aritrniilor postoperatorii.

Aiffi postopett orfr tseoce

Modiliciri postoperatorii ale ECG de repaus.
Acestea apar precoce, ca rgzuitat al interventiei chi-
rurg.icale in lezarea NS: rnodificfui ale fricvenlei
sinusale qi morfologiei undei P; bradicardia sinusald
(DSA in special de tip sinus venos gi defectele sep-
tale atrioventriculare, tehnicile Mustard gi Senning
pentru transpoziga mmilor afiere etc.). Intervenliile
atriale complexe pot conduce la prelungirea condu-
cerii infraatriale prin lezarea sau intreruperea cdilor
de conducere normale. Afectarea NAV poate provo-
ca prelungirea PR sau blocuri AV (corecfia DSV
izolat sau in cadrul unor malformaqii cardiace com-
plexe.;. Lezarea ctrii iente a NAV lintervengii asupra
inelului tricuspidei qi jonctriunii AV) conduce la per-
sistenla exclusivd a clii rapide, av6nd ca rezultat o
PRE anterogradl relativ lungi a NAV, cu aparilia



BAV gradul III tip Wenokebaeh. Alte modificXri:
BRD @SV, CAV, teralogia Fallot erc.); hemiblocul
anterosuperior (tetalogia Fallot)_

- Tahiarihnii &triale preooce!
Talilcardla atriali apare ln prina mu a doua zj

dupd oper.atria Foritan, cu o alurl aaial[ de 160,
220lmin. Mecanismul ectopic este sugerat de supri-
marea aanzitorie prin overdrive pacing, absenla i6s-
punsului la cardioversie qi prezen{a fenomenului de
lnctrlzire a focaului. Persisti 1-2 zile qi necesitl tra-
a-."nj prery instituit cu digoxin i.v. De asemenea,
amoda.rona t v- sau pe sonda nazogastrictr in doztr
de incdrcare de 15 mgkglz:, poate fi efrcienttr-

Flqtterul atrial apare mai frecvent ca aritmie

n-stoperaiorie tardivl. Aparilia sa precoce este pos!
bil[ dup[ tehnicile Mustard sau Senning, operalia
Fontan gi dupi coreclia defectelor septale, a anoma-
liei Ebstein, dup[ transplanurl cardiac er., uneori
fiind dificil de diferenliat de tahieardia atriall.

Tra&tmenhrl s[u constd in conversie electrici
(1-2 jouli/kg), overdrive pacing prin interqediql elec-
trodului transtoracic sau prin cateter esofagian, cu
20-.10 bltiii/min mai mult dec6t frecven{a flinerului.
Controlul medicamentos poate fi obginul cu digoxin
r.v. sau cu amiodarontr i.v. sau pe sondd nazogastri_
c5. AAR din clasa Ic sunt containdicate la bo]navii
cu FIA gi anomafii cardiaae (peste 50% din cazurile
tataie cu flecainiilS gi propafenoni prezinti stop
cardiac sau moarie subiti).

- 
- Bloeul AV de gradul III precoce apare mai

frecvent dupl coreclia DSV, defecteior septale atio-
venficulare, L-fanspoziliei gi dupi intervenliile care
implictr aria subaorticd. Postoperator se bstitu.ie un
pacing epicardic hanstoracic te-porat, ca parte inte-
granttr a acnrtui operAor. in general se agte4t?i l0-i4
ale pentru a se constata revenirea la conducerea AV
n<irmal[. Reluarea acesteia poate fi instabilI. Ale-
gerea tipului de pacemaker de clte cardiologi gi chi-
rurgi pare a favoriza tipul dublu cameral @DDy.

- Tahicardia jonc{ionali ectopici (JDT) este
una din cele mai severe aritrnii postoperatorii pre-
coce (potenlial letal6) Ia copii. Apare ln pr;rnai t_
2 ztle dupd intervengiiJe pentru transpozitria marilor
artere. DSV, canalul AV, tetralogia Fatt6t 9i dupe
operatia Fonbn.

Exist6 disocialie AV, frecventa venticdar[ variind
intre 160-260/min cu complexe eRS inguste. Com-
plexelo QRS largi denotii o conducere aberanti si
fac dificili diferenlierea de r,hicardia ventricularl.

Tratamenful const{ in adminisAarea dieoxinei
i.v. Amiodarona poate fi salvatoare de viafl. lgenlii
beta-blocantri gi bloeantele de calciu deprimi contac,
tilitatea miocardic[ postoperatorie, nefiind conside-
rate de benefieiu. Pacing-ul atrial prin intermodiul
electrodului epicardic sau prin cateterul transesofir-

tgjan poate fi aplicat in caz de egec. JET este rever-
sibil[ in 48-72 ore. in cazurile rebele poate deveni
necesari ablatria fasciculului His.

- Arilmiile ventriculare precoce sunt rane la
copii. Ele apar la bolnavii cu disftriclie miocardicl
sau cu veitriculele foare lngrogate supuse intervengi-
ilor pentru corectarea originii anormale a coronaie-
lor, rezeclii venb:iculare intinse @SV, CMp obsbuc-
tive).

Arlffi podloprotort tunfive

- Tahlcardia atr:iali tardivi apare in anii care
urineaztr operaliei Fontan. Frecventa este variabilt,
de la lent-il (90-110/min ln mecanismul ectopic
,jncessant') la rapid[, apropiatil FIA lent (160-
200/rlh). Tratamentul AAR oonstd in administrarea
de digoxin!" chinidinl, amiodaroni sar sotalol. AAR
din clasa Ic sunt formal ,,contraindicate., (perry,
Garson), in special la bolnavii cu cord anormal.
Tabjcardia ahialS tardivd poato bene{icia de ablafie
prin radiofrecven(i.

- trIutterul atrial tardiv asociat cu bradiiardia
sinusalI apare dupl cperagia Mustard, rnai mult de
5 ani de la operalie, are o frecven$ de 200-
300/min, cu rlspuns ventricular 2:1. Alte interventii
chirurgicale duptr care poate aplrea sunt: DSA, chi-
yr.gra yalvelor _AV (anlloplastie, inlocuire), tebalogia
Fallot in special oand exist?t regurgitare ticuspidtr
gi dilatalie atrial[ dreapttr, Artoarcere venoasl anor-
maltr totaltr sau partiall. In aeeastil forml de FIAde FIAmaltr totaltr sau parfiall. In aeeastil
reducerea ftecvenlei ventriculare nu reduce riscul <ie
insuficient[ cardiacd congestivtr, de aceea tratamen-
a trebuie sil elimine flutterul. FIA tardiv are o
incidenli crescut?i la bolnavii cu disfun4ie conco-
mitenti a NS gi ,bradicardie, hatamentul flutterului
agravind bradicardia De aceea, se utilizeaz[ pace-

-akerii 
2111itahisardie, programabili conform 

-unor

algoiitmi de terminare a tahicardiei.
Tlatamenhrl cu AAR este frecvent ineficient:

digoxin, procainamidi, chinidinl, amiodaroni si sota-
lol. Flecainida qi propafenona pot fi connaindicate

t



@erry qi Garson). Abla;ia prin cateter, abla$a fasci-
culului His combinatd cu implantarea unui pacema_
ker gi pacemakerii anritahicardie sunr opqiuni in dez-
voltare.

- Tahicardia prin r€intrare AV (TRAV) apare
dupd operaqijle Musrard gi Senning pentru nanipo-
zilia rnarilor artere. TRAV postoperatorie tardivd are
trisdturi similare cu TRAV ap[rutd Ia bolnavii cu
cord slndtos- DacX AAR sunt ineficiente se poate
recurge la ablafla prin radiofrecr enli a cdii lente
sau a celei rapide.

- Blocul AV tardiv necesittr implantarea unui
pacemaker dublu cameral. endocardic sau epicard-ic
pentfu o lungb perioadd de dmp 120-50 ani, cu
inlocuiri dupl fiecare 8 ani).

* Aritmiile ventriculere tardive (AVT): au fost
studiate cel mai bine dupi operaSiile pentru tetralo-
gia Fallot. Ele se manifestd sub forma unor EsV
rare gi unifome sau ca tahicardie ventricular.d mono-
sau polimorfh. Incidenla lor postoperatorie in tetra_
iogia Fallot este evaluatd intre 50 qi 807o. Deqi nu
se cunoa$te incl exact implicalia in prognosticul
bolnavilor, se apreciazl cd ele contribuie la aparilia
moqij subite tardive. Aceasta apare in i-7% din
cazuri intre 7 gi 20 ani dupl intewenlia chirurgi-
cata.

Factorii de isc preoperatoi pentru AVT sunt
hipenensiunea venb-icutari dreapli cronicd. hipertro-
fra gi hipoxemia sisremicd. in timp ce postoperator
presiunea sistolicd in VD mai mare de 60 mmHe.
interventriile tardi ve gi insuficienga pulmonari senuri--
ficativ[ favorizeazl ce] mai mult dezvoltarea r.rnui
subsAat adtmogen. Ischemia subendocardicd si cica-
tnzareu suitt considelate mecanisme secundare oen-
tllr subsudtul TV.

Moartea subitl apare in 1,4Vo din cazuri gi se
coreieazi cu arilmijle venFiculare mai pulin com_
plexe decnt TV. ln urma studiilor de 

"l."t 
ofr.io-

logie s-a constatat ci TV nu este inductibild, ceea
c€ denotd ce acestea nu trebuie efectuate in toate
cazurile de AVT gi cI nici lratamentul preventiv cu
\AR nu esre justificat de simpla prezenqa a AVT
mar pulin complexe decAt TV.

_ .DupA intervenliile de tip Mustard gi Senning tre_
buie de asemenea evaluati o TV sau o fibrilafe ven-
o-iculzrd postoperatorie. ca gi la bolnavii cu ieralo-
gie Fallot. AVT mai pot apirea gi dupd intervenli-
ile chirurgicale pentru malformalii congenitale in
care este implicat VS .

Tratamentul AVT, atunci cdnd este indicat, con-
std in administrarea de AAR Is (mexiletini. feni-
toind) ca medicalie de prima linie, in timp ce bek-
blocantele. amiodarona qi sotalolul sunt ;onsiderate
AAR de a doua linie. AAR Ic ar trebui evitate, fle-
cainida qi propafenona fiind creditate cu un risc de
moarte subit6 de 47o-

Bolnavii cu sincope apirute dupl operalia pen-
tm tetalogia Fallot trebuie evaluali pentm TV, FlA,
BAV complet paroxistic gi sincopd vasodepresoare.

Tratamentul preyentiv postoperator ar trebui pro-
gramat bolnavilor cu EsV monomorfe fiecvinre
(peste 10/or[), EsV polimorfe, EsV sub formi de du-
blete, TV in repaus sau dupd efort !i TV inductibil[
in cursul SEF.

Mortalitttea subiti tardivi a diminuat considera-
bil (17c) dupd aplicarea corecliilor chirurgicale pre-
coce prin evitarea fibrozei tardive a VD. (Corectia
ter-alogiei Fallor la virsta de 7 luni a redus inciden-
!a AVT la 1,l%c Ia 5 ani de la intervengie.)
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,q,rirmii cardiacJ b copit (parricularirdli ci#ce 9i

slt{(opA vAsoDEpnEsoA[E (VASOVAGAII)

l{ltohe logiru

Defini$e: sincopa reprezinr.d o pierdere bruscd si
tranzitorie a stErii de congtienli gi a funcfiilor vitall
spontan reversibil5". asociatd cu pierderea tonusului
postural, fdr6 a necesita resuscitare specifietr chi_
micl sau electricd.

.Degi. este considerattr o problemi obiqnuitl la
orice vArsti, incidenla sincopei la copil este ne_
cunoscutl. Se estimeazd insb cI aceasta ar fi si-
Tl--l :: cea a adutlilor tineri, intre tZ Ea 4gEa
Q{. N. Kapoor). Atunci cAnd este recurentd qi inex-
plicabil5, sincopa devine dramaticl, prouo"aod bol-
navuluj, familiei. personalului gcolar qi medical un
mare grad de anxietate qi panic6. .in plus, bolnavii
cu sincope prezinti riscul producerij unor serioase
traumatisme ale fepi, membrelor qi toracelui. Cea
11 F*"1 

prin consecinle este insi sincopa insta_
lat5 la adolescengii afla$ la volan ltabelul 9.Vlt.
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I{€fi€xe vegetadve anorrnale (,,autonomicd ):. sficopa vasovagalx (nedrocardiogenl)
. Sindromul de sensibittate a sinu,sului caro-

tidian
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ffr;;* "on:on",otale (tuse, desluritie, mic-

Siucee prin mo.nion" 
"qrdi;;;. Cauze lnecanice:

- Obslluclia ciii de ie$ie a VS, VD
. HTP
- Pedcarditi constrictivi

Sincope - $unturi stAnga,dreapra erc.
sincope prin arttrnit caiEGG gvsau

de conducere:
o Bradiaritmii:

- Disfuncgia aodutui sinusal
_ BAV
- Malfunclia pacemakerului

. Tahiaritnii:
- Tahiaritmii supraveniliculare

Tahiadtmii ventxiculare
Alte cauze:
. Cercbtovasculare:

- Insuficienla vertebrobaz ilara
- Sindromul de fufl subclavicular

. Diseclia de aofii

(Brooks gt Ruskin)



TABELUL 9.VI (conriluare)

. RcacFi de con!ersie tr incope p\iDogenr,

Fiziopatologie: rolul central in producerea ris_
punsului r asodepresor este deqinut di sisr,emul ner_
vos vegetativ, atat ca factor declangator cat si ca
efector final al acestuia. Reflexele inhibitorii au ca
puncj 

-d: 
plecare mecanoreceptorii cardiaci situatri in

special in peregii inferiori gi posteriori ai uenrrlcu_
lului stang..Ace5d receprori pot fi stimulali de di_
latarea cardiacd,. contracda sistolicd rapid, 9i put.r.
ruca !t de anurrute substanle chimice. stimularea re_
ceprorilor conduce la cre;erea impul,urilor prin fi_
brele C neniielinizate cdtre maduvi lcentrui vaso_
motor), cu cregterea activitlgii parasimpadc€ $i dimi_
nuarea Ionusului simparic. Srresul postural onosta_
tic conduce la acumularea ,:ingelui in membrele
in[erioare, cu reducerea 

"on.""utiiod 
a intoarcerii ve_

noase. Rdspunsul compensator normal la ridicarea
in ortostatism consti in tahicudie reflexd, contactii
y:".q:rl-:. mai. putemice qi vasoconstric{e. La in_
orvrzu predlspulr la sancope vasodepresoare. aceas*r
contraqie v,entriculard putemicl, in condiliile unui
ventricul 

.relativ- gfl, poate activa mecanoLceptorii
cardiaci declanqAnd hipotensiune reflexi, bradicardie
sau ambele manifestdri. Eliberarea de catecolamine
(ca in stirile de anxietate, teami, panicd) poate acti_
ra de asemenea rerminagii le nervoasc responsabile de
declanEar-ea acestui reflex prin cre;terea contrac$ei ven_
hculare. Datele echografice Doppler transcraniene
au_demonstrat cI in hipotensiunea progresivl poate
aperea de asemenea o intensi qi bruicl l,uro"on_
sn-icgie. cerebrali. Esre astfel posibile existen!a unLti
rot reglator cenral fcerebral). alterdrile subite ale re_
zisrentei vasculare cerebrale r vasoconstr-ic$e.) putturd
D rmportante rn producerea sincopei rasodepresoare.

-- 
Marea majoritate a atacuriloi sincopale rezultd

din reducerea tranzitorie a flu,rului sanguin cdtre re-
giunile dir creier responsabile de pdsrr-area stirii de
conqtienl{ (sistemul reticular activitor din tnnchiul
cerebral). Atunci cind anoxia acute (cu oprirea
ini,mij t dureazd 5-15 s apar pierderea congrienlei.
paroare gr relaxare muscularl Dacd anoxia dureazd
peste. 15 s apar spasme tonice generalizate gi ia_
con$Uenli.

Clinici: sincopa vasodepresoare (SVD) se ca_
racteizeazi. prin ,,cdderea.. bruscd a tensiunii arte_
riale, asociati cu tulburfui vegetative qi umorale
exprimate prin senrne clinice, cum ar fi paloare.
greaqi. transpiragij, midrjazd. bradicardie. luben.en_
tilaqie }i reducerea diurezei.

Factorii predispozanli pot fi oboseala, ortosta_
tismul prelungit, punclia venoasd, cdldura, lucriri
denta.re, intervengii chirurgicale oftalmologice etc.
SVI) poate aph-ea insd fdrd nici un factoi predis_
pozant ;dentificabil. De$i considerate o endlate bF_
nign5, S \fD se poate solda cu oprirea inimii si
moarte subit6.

Diagnosticul pozitiv se bazeazl in mod faditio-
na1 pe.anotnneTe examenul clinic ;i electro,.ariio-
gramd\. Aceste trei elemente pot ldentifica nulte
din cauzele cardiace sau exracardiace: stenoza aor-
ticd, cardiomiopatia hipetofici, embolia pulmonard
si ..sindromul de furt subclar icular... Frecvenr, sunt
totuql necesa.re teste medicale selective de confir_
mare, deoarece numai la 8Vo dintre bolnavi au fost
intahite date certe pentru diagnostic. La restul bol_
navilor, sunt considerate decisive depistarea aitmi_
ilor rardia, e, ter!ul mesei inclinate, evaluarea psi-
hiatrirti etc.

Cele mai cunoscute aritrnii cardiace asociate cu
sincopa sunt: bradicardia, boala sinusului, tahicardia
ventriculard, sindromul de eT lung, fibrilagia qi
flutteru1 atrial cu alurd ventriculard rapidd, tahicardia
prin _ reintrare nodald rAV) ;i rahjcardia supraven_
tricularl 1a bolnavi cu sindrom WpW.

Anamneza vizeazd depistarea unor factori preci_
pitanf in corelagie cu simptome vegetative lrn.icgu_
nea! tusea, defecalia, deglutilia). Sincopa asociatl cu
simptome de ischemie la nivelul aunchiului cere_
bral sugereazd cauze neurologice: amcuri ischemice,
nugrcna aneriid d bazilard. sindromul .,subcal.r,ian
steal". Pierderea con$tientei asociat5 cu nevralsie de
n-igemen sau de glosofaringian esre cauzald d; bra_
diaritmii sau de rm rlspuns vasodepresor. Sincopa
corelati cu exerciliul fizic sugereazi ,,sindrornul ie
lurt subclavicular", iar cea apirutd la rotatia sau
extensia capului sugereazd o sincopi prin sindrom
de 

-sinus ̂carotidian. 
La un copil surd. sincopa api-

rutd la efort sau la emolii sugereazd un sindiom-de
QT prelungit.

1 Anarnneza caracie sticd qi testul mesei lDcli!]ate (Dozitiv)
,unr conciderale suficicnte insi per,tru dia{n\ticul n,odem it SVD.



Exanenul frzic. arc ca scop deseoperirea hipoten-
silnii oriostatice (T,{ sistolic[ scade cu minimum
20 rnmllg)l' Semnele..cardlovasculare 4iuttr ie depis-
tarea sten6zei aordce, caiiliomiopatiei hiperfuofice,
hipi tesslutii pulinonaie, mixoamelor, disecaliei
aodice etc.

Eiotnenelc. de. laborator de rutind sunt foarte rar
anormalq Ble confirmii in general prezumlia clinictr.
P0ni ln pfezent nu existi an ,gold standard tesf'L
care s[ deiennine valoarea monitorizirii ambulatorii
sau a .studiilor electrofiziologice (SEF).

,,Indzx tests" sunt utilizate ln formular'ea dia-
gnosticului complet de sincoptr aritrnicl, da sensibi-
litatea qi specificitatea 1or nu sunt fucd definitiv
estimate. El€ rn{soar[ performanla ECG, a moni-
toizdrii onbalatoii qi a studiilor elearofiziolagice.
ECG prezifrl. anomalii la aproximativ SOVo dtn*e
bolnavii cu sincopl. ?esrrl de efort pate provoca
sincopa din tahiadtmiile sau bradiaritmiile ap.[rute
?a timpul sau dupb incheierea brusch a exerciliului.

Monitorkarea de lungd duratd. a ECG ests util6
Ar demonstrarea relaliei aritnie-sincop[ deoarece; la
cei mai mulli bolnavi, simptomele sunt remise ia
timpul efectuftii testelor.

Studiile electrofiziologice. sunt ,,pozitive'. cu mult
mai mare probatjlitate la. bolnavii cu o boald de
cof,d cuooscuti;, care au o func1le yentricular[ anor-
mald, ECG gi ECG-Holrer alterate. ln cele mai
multe cazuri aritmiile nu provoac[ siniope pe du-
rata ev.alulrii electrofiziologice..Semaificalia clidcl
a anumitor anomalii electro{iziologice rimine difi-
cil de determinat. De regull, din cauza remisiunii
spontane, un singru episod sincopal ln prezenta unor
teste neinvazive norrnale nu poate justifica investi-
galiile invazive.

Testrl mesei lnclinate gi evaluarea neuropsihici
pot fi utilizate inaintea SEF numai la bolnavii cu
m:ii mult de cinci qrisoade sincopale ln ultimul an,
flr{ eviden!tr de boall organicd de inimtr.

Testul ndsei tnclinate (TMI, tilt table te6t,
upright tilt testing etc.) este utilizat pentru monilo-
rizarea bolnavului in pozigie ridicati pentru o pe-
rioadd limitatl. in scopul de a provoca 

-sincopi, 
bra-

dicardie sau hipotensiune. Izoprbrcrenolul a fost aso-

rninate imediat lnaintea episodului sincopal au fost
evident mai mari decdt la subieclii de control.

Rata de provoctre a hipotensiunii cu teshrl mesei
lnclinate firtr administrare de izoproterenol este eva-
luat?l diferit in fimctrie de autori, intrc 27 gi 61%
fal6 de lOVo la subieclii de control f5r[ sincopl
(durata posturii ridicate a fost de 29 r 19 min).

Utilizarea perfuziei cu izoproterenol in asociere
cu testul mesei inclinatg ridicb la 877o rdspunsul
hipotensor comparativ cu cel de lt% la sulieclii
de control (Kapoor).

Se alxage .aGnlia cI rlspunsrrl terapeutic va fi
diferit la bolnavii cu testul pozitivat cu izoprote-.
renol (,jzo-dependenf) fa1tr de cei cu testui pozi-
tiv f6rtr aces.ta (,jzo-independent'). Ap.arilia r[spun-
sului vasodepresor dupi. transplanorl cardiac (a bol-
navi cu cord denervat) sugereazd posibilitatea exis-
tentei mai multor mecanisme de'pozitivare a testu-
lui. De altrel, secvefrla fenomenelor care conduc la
hipotensiune gi bradicardie, .deEi pare paradoxali, ar
putea fi o reaclie normall care, ln anumite circum-
stanle, ar putea fi provocatx la. cela mai mare parte
a indivizilor (S.amoil 9i cplab.). Prin urmare, testul
mesei lnclinate nu identilice o patologie de substrat,
ci mai degtabtr o susceptibilitate exagerat2l la acest
reflex normal.

. Tehnicd: nu au fost stabilite protocozile optime
dar, pe baza studiilor fiziologice, au fost sugerate
urmitoarele condilii: a) lnclinare la un rmghi minim
de 60'; b) unglriul maxim de inclinare sb nu deptr-
geascE 80"; c) menlionarea duratei testiirii; d) utili-
zarea izoproterenolului.

Se recomandtr ca efectuarea testului sX se faci
dimineala dupl repausul noctum, iar medicalia car-
dioactiv[ sau anticonlrrlsivant]i s[ fie sistatil cu 5
demivieli inaintea testtrrii. Se deschide o cale ve-
noasd, se nionitorizeaz[ ECG gi se determintr TA
stzindard (cu tenSiometrul). Bolnavul este alezat pe
o mas[ inclinati standard prevhzuti cu un susgin[-
tor penAu picioare. Dup[ 15-20 minute de repaus
se mlsomd AV $i TA in condilii bazale. Bolnavul
este ridicat apoi la 80" timp de 30 minute gi se de-
tennin[ TA din 3 in 3 minute in condigii de moni-
torizare continuX a ECG. Daci apar hipotensiune
arteriall qi bradicardie cu retrnoducerea siacopei, tes-
tul este considerat pozitiv. Bolnavul este coborit
din pozi{ie inclinati, iar studiul este incheiat prin
stabilirea tipului SVD (tabelul 9.Vtr). Dac[ sinco-
pa nu apare, bolnavul este cobordt din pozigia ini-

ciat tesdlii pe baza consratirii ei in SVD concen-
tra$ile circulante gi urinare de catecolamine deter-

I Acel test pe baza clruia se stabilege starca reall de boali
a pacieffului,



Bolik aparatului cardbvasc ular

Tipul I
mixt

Aiura venrn.utara cr.A;1"-u"j-l; di. ; ,i;",
scada'. clar remane peste 40/Fin sau e\ie .ub 4olotn
penttu o perioada scurtd t(ub lO.) (u a5|stj)Le -. J s
lA poate crelte jnit ;aj dar ulterior scade, inatnte
ca AV si scadA

2A .\V cretre ta initina;;;i;;;;F-m
trmp de l0 s sau apare aslstol ie peste . l  s
TA poate creqte in{ial dar scade'iaainre ca av
sa se reduct

28 
, 
AV cre$e inili3.j. apoi s( ade sub 40/min timp

de iu s sau asistolie peste 3 s
TA scade la crizele de bjpotensiune. nutrar in saD
cupa momenrul sclderji AV

Tipul 3 av 
"t"y" 

in-giur !G-.-c" orai-ffi-E-iiZ-an
valoarea maximE pe durata sincopei

liald timp de l0 minute gi se incepe perlirzia i.v.
cu izoproterenol {i lg/mjn }. La copiii 

"u 
g..utur.u

sito_:u 
fg doza este de 0.015 gg/min. Aceastd teh_

nrca a tosr utrlizati la copii cu varstl peste 3 ani,
la 

c:' mar mici 
frind necesard prezenta unui pirinre

l.. 
oTlru tesl^d.rii. Se arage atengia cd pot exista

teste fals Dozitive-

TABELUL g,VII

CLA-SIFICARE,d SINCOPEI VASODEPRESOARE
INDUSE VASOVAGAL (CARDIOGENIC)

PRIN TESTUL MESEI iNCLINATE
(Vasovagal International Study Investigators)

tonrco-clonice ger,eralizate pe durata testului. Dupd
perTuza cu lzoprolerenol, 67Zo au prezenlat Iesrul
p-oativ. EEG inregistoatd continuu p; au.utu u.Ju;_

9! 
*"yr.1.". a. evidengiar incetinirea fm"Lri ,f".p.

xre cerebrala) gi aparigia de r drfuri hipersincrone
caracteristice epilepsiei.

Ake inestigalii cardiovasculare- Echocardio_
grama, studiul funcEiei ventriculare, cat€terismul
cardrac etc- sunt utilizate in mod selectiv pentru
stabilirea..tipuJui. indnderii gi severitdgij 

"""r' 
;;"*

uuru 
,cardtace, in timp ce aorlogrofo Si studii alet tr.utallci rerebrale sunt irrdicate numai in siruagij

clinice specifice. Nu existl insl nici 
" lu.tin"uilpentru utilizarea de rutini a acestor investigalii.

Tratamentul SVD nu a fost incd definitii,at, dar
unele recomandlri sunt cvasiunanim u"..ptut.. EJu_
cagia bolnavului qi a familiei referitoare la natura
boru !l a evitdrii factorilor favorizan$ cunoscuti (de
exemplu. deshidratarea t rebuie sd'pr.""uaa -upL;_
carea aahnentului medicamentos. aifel, bolnavul
va fi sf5ruit se se areze in decubir orizortal la de-
butut srmptomelor prodromale lameg:li. delir.l evirind
orrosrr$smul sau pozigia gezdnd in 

"ontinuar.- 
iu

ootnavli cu sincope frecvente brusc instajate lfdrdfenomene prodromale) se impune un tratament me-
dtcamentos preventiv. Rezultate promil;toare au fost
oblinute de diferili autori cu variate" metode teral
peutice (rabelul 9.VI[).

.^_, 41":t,, 
heta-btoran(. acgionind probabil pe

baza efectelor inotrop negative cu sceierea fo4ei
de.contracgie ventriculare Ei implicit a gradului de
acuvare a mecauorece ptori lor.

2. Fludroconizonal (Astonin_H), mineralcorticoid
care permite expansiunea volumului gi cregterea TA
de repaus-

3. Disopiratnida asociaz[ efectul inotrop neqativ
cu efectele anticolinergice gi acliunea uuro.oniJ._
toare Dentericd.

4- Ant icolinergicele {s"opotu .nu 
transdermicd

este etrc.ace probabil prin reducerea tonusului vagal
crescut la aceqti bolnavi).

5. TeafiIina.

. 
I a. bolnavii care prezintd sincope precipiute de

racrou cunosculi sunt udle metode ca ,,biofeed-
back"-ul pentru contracararea unui trigger psiho_
logic (sincope apdmte la vederea sAngelui, d" -exen 

-
*),1u, 

tu(l,?!ntarea raliei de !iciide Si ni"- yi
:*. 

11. 
9._ deshidrah-re). perfuzia cu solugie salind

lrzrologrcd diminueazl efiecte]e hemodinarnice ale

Tipul 2
(cardlo-
inhtbitor)

(vasodepresor pur)
TA $cade ca rrspuns ia sincopl

- l,4di"o1i.it". .TMI fu pediarriel: l) sincopa recu_
rentl inexplicabilA: 2) episoade de sincopd idiopa_

-tt:a 
*td.Y cu. leziuni corporale: 3,) adolescen$i cu

smcope idiopatice in timpul conducerii auto; 4i bol_
navl cu convulsii recurente inexplicabile cu EEG
repetat normal6, rezistente la hatamentul antiepilep_
trc standard- Acegd bohav.i por prezenn cnze de
up toruco-clonic pe durata pierderii stdrii de con_
$benla. Ace,ste episoade pot fi diagnosricate eronat
orept convulsii iar bolnawl etichetat ca epileptic.

S-a efectuat TMI unui numir de 15 b;ha;i cu
,,conyulsii 

. 
recurente idiopatice., cu EEG normald,

rezrstente la tratamentul anticonvulsivant. La ani"
dinte aceqtia a aplrut sincopa asociatii cu convulsii

1 SunI necesare o ananneze completi, un examen clinicnormaj (cu relerire specjale la aparalul cardiouascut"r gi ta sis_
:i"l^..Tli:.] 

in vqlerea 
.ronfirmdrii 5rncoper vasodepresoare

a excuctem ajtor posibile etioloeii.
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TABELAL 9.VI

MEDICAMENTE UTILIZATE iN
TRATAMENTUL SINCOPEI VASODEPRESOARE

sincopei vasodepresoare, iar dieta hipersodattr pare efi-
cient[ gi economictr. @e altfel, absenla rSspunsului
favorabil la administrarea de solulie salin[ norrnall
iadic[ un prognostic nefavorabil, duptr Mangru gi
colab.)

hnplantarea unui pat:emaker, preferabil bicameral,
rlmine incomplet clarificat5, dar numeroase studii
clinice subliniaz[ beneficii la bolnavii cu SVD re-
curenttr intratabill, cu simptome cauzate predomi-
nant printr-un mecanism cardioifibitor. Sunt ndce-
sare noi studii de contol randomizate.

Negativarea testului mesei inclinate'duptr bilie-
rca tratamentrtui preventiv este predictivi pentru
succesul de lungl durattr,

Prognostic: nu se cunoalte dacl SVD predis-
pune la un dsc. cfescut de mortalitate in afara unei
boll cardiace subiac€nte- ln abseng acesteia, 1a adulfi
tineri prognosticul este excelent (Kapoor).
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lugen Po:ol Oofu

Epidemiologie: endocardita infeclioas[ (ED r"n-
tinu[ s[ r5m0nd o afecliung severi, cu morbiditate
ridicati in perioada acutl a bolii. Afecllunea a re-
venit in atentria cercet[torilor, deoarece se semna-
leazl o schimbare a spectrului bacterian, a rezisten-
pi germenilor la antibiotice 91, penhu copii in spe-
cial, o creqtere remarcabill a num6ndui de cazuri
de boli congenitale de cord operate, carc a condus
la cre$terea duratei de supravieluire a bolnavului qi
deci a perioadei ln care un numtrr tot mai mare de
indivizi devin susceptibili. in sff,rgit, noliunea de
endocardit5 nozocomialtr, relativ recent recunoscuti,

divizati ln 2 pfize

24 mgkglzi"
divizatd ln 4 prize

1.0-20 irglzi
(date insuficiente)
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adaugi o dimensiune noui tablor.rlui conplex al
acestei irnbolnlviri, cu implicarea factorilor iatro_
geni. In acelaqi timp, rot md multe pdreri autori-
zate igi exprimi indoiala asupr.a eficac;tA i masu_
rilor profilaciice in prevenirea imbolndvirii, ptecum
si a raportr,lui cost/eficiengii in profilaria endo-
carcrrcl.

Datele enun{ate sugereazd schimbiri r€cente in
epidemiclogia EI, semlalate in special in literatura
gdrilor dezvoltate. Noile posibiii iaii de diagrrosric
(echocardiografia Doppier. echocardiogralia traas-
esofagiand t. sc6der er remarcabjld a re-um:_,tismului
arti.cular postsfleptococic, precum Ei schimbarea pre-
vizibil5 a spectrului bacterian qi, <{eci, a rezistentei
la aatibiotice a florei nozocomiale nu puteau r-[-
mane tdrS rdsunet asupra epirlemiologiei El la copil.

Rinran intlebdri cu rdspuns incen:

" Ile ce <ioar un num5l restr6ns de cerrneni. in
care domini  cci  grampozidr, .  proouc in jectarea
endocardului ?

. De ce aceqti germeni se localizeazi specific
la nivelui cndocardului, intr-un numib reJaLii mic
de cazuri (condiqiile locale hemodinamice $i nr-
bulenp flurulu re pare cd au rol irotli itcrt. numdr
incompzrabil nrai mic decit situaliile clinice care
asociazi henrc,culturi pozitive (septicemii) ?

o fJe ce germenii fixali pe endooard sunt atet de
dificil de eraCicat gi vindecarea se obline cu ilificuf
tate prinir-un sl..rn conlugat pediah.u-infecdonist_
chirurg? Un episod de EI in antecedente creste re_
marcatlii dscul unui episod ulterior gi episoad;le re-
curente de El consLiruie vedtabila caracteristici a
ool l l .

Endocardita nozocomiqli este definitd ca fiind
EI surveniti la opt s5ptimarf dupn o manevrd sau
o interven{ie chirurgicald 

"ar" 
ur fi putut_o favoriza

{sau Ia 48 ore de la intemarea pentru o altA boalA,.
Este raporrard abia recent in Iterarurd, cu o inci_
deniS de 20-?8Va din rotaiuJ cazurilor.

Incidenla endocarditei bacteriene pare a fi de 1_
2%, din caztnle intetnate in spiral, Jar aceir5ta esle
diJeritd in funcle de locul unde se face raDorlarea
$i acurarelea diagnosticului. Numd,rul cazurilor con_
firmate necioptic pare nemodificat in ultimii 30 ani !
El 

:.r: T"i rar intilnitE la copil in comparaJie cu
adultul (307o din totalul cazurilor), fiind ?avorizate
de boli congenitale de cord neoperate s[ oDetate
5i catetere venoase centrale la sugari. Vdrsta medie
este de 6-7 ani, EI la sugar rdrnindnd o raritate.
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Cele mai frecvent complicate ieziuni rfiain DSA,
PCA, coarctala aortei, bicuspidia aortei p: teti.alo_
gi"  

-  Fal lot .
In cazuri mai ra.re EI se asociazd cu rrrolans de

!alv, mitralii r:rndrom Varfant. cardionriooarie
hiperuofiud. Categoria de bc,har; cu irnunirate com-
promisS, la care s-au practicat manevre invazive
cresc numd.rul de imbolnbviri prin EI (in ultimul
deceniu morlalitatea EI pentu cazuri pediatrice vari-
az6 inire 11-22Va),

Patogenie: EI survine atunci cnnd $urrafata val-
vulari szru a comunjcdrij anormale si-a prieJur in.
t,grirateu. ceea ce permite atagarea ger rneniior. Se
adaugd obligatc.rriu factorii hemodinamici (turbulenta
l-lurului sanguirr). Prinrul efcct al ace.ror modificdri
este folmarea unui tromb nebacte.rian forrnat doar
din tornbocite qi fibrini, la care atierii ulterior ger_
menii. Exjsrcnta ace.ruj uomb e,re absr,lur eseniald
n apa- i i ia boUi.  {ce. ta esre s i tuar p.  p*.r , -d"
presrunea sturgelui este maj scdzurd ldacd ne refe-
rim la fluxui sangu;n care stribate un orifrciu
stambrat sau atotmal). Factorii hemodinamici. care
cresc furbulenla Suntului, dar scad presiunea exerci_
rattr lareral. constiture factori far orizal6i. fapt de-
nonstrat in sp:cial in modele experimentale. penlr-u
ca trombul plachelar sX se infecteze este necesar sd
se produc5 bacteriemii tranzilorii. chiar dacd aces_
tea sunt paucibacteriene (< l0 unitili formatoare de
colonii/mrnr). Abilitatea de a adera la tromb. con-
statati doar la o anumitd categorie de germeni. este
€Fe de explicat in acttala etapl a cunoqtinleior
noastie. Se pare c{ doar germenii capabili sd pro_
ducd de\trtn exu-acelular (factor de iirulenta pen_
uu_Elt  sunl  incr iminagi  ca agengi  er io iogic i .  in
schimb, capaeitatea de sintezl a exopolizaharidelor
se coreleaz[ cu dimensiunea vegeialiei qi evantuaia
rezisten{i la tratament. De altfel, profilaria endo_
ca-rdilei cu antibiotice vizeazd nu numai distrueerea
germe:rilor, ci 5i impiedicarea acestora de a idera
la trombul plachetar. Trombui odatd inl'ectat nrir
inmulgirea bacreriilor atinge o masl criricd, favorj-
zati de deficienle de aplrare imun5 a organismului
gazd{.

Ei stinuleaz[ sistemul imun al individului infec_
tat atat pe versantul irnunitdlii celulare, cit gi pe al
celei umorale..RczuJri hipergamaglobulinemie. com-
prexe rmune crrcula.nte care se depun la nivelul elo-
merulilor, scdderca complementului.



TRATAT

_-.I.:* 
aparilia. EI leziunea cardiacd nu esl,e obli_gatone, endocardita nozocomiald .".lra"j; ;lj_cer pe cord sIntrtos.

"_ 
Ifiof9gt"j_ din mulgimea de germeru incriminad
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::-1?r. fi tipat ?n sisremul Lancefien.'fririrZTi

:*"r".dilrtni,?"::*tf !."l";,n..il.,'#ongrnea EI nozocomiale carr
cord sanaros. staflococul ,r:,:lltjt 

de obicei. pe

:.st: alioirea r.*""""", #xl3,fTffi:",1..11:togra EI. B.oala are aspect acut, irf",f"-i 
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*._task 
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al EI este polimorf. in fun"li. d.
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edologlc poare avea aspecr zgomotos, ,,acut,.(sulllococ auriu) sau poate fi
js$ptgcoc viriaao.l. 5.""; :r 

tt lters"'subacut"
lujrrebuie. str .,,;.i"' * j""r, #j'.:1.:"$ffiff:tilpartea medicului, 

"..u ". 
p..-.upune experienfi cli_

, 
HylykSia acr{rd secundara complicafiilor rom_boembolice cerebrate este atAt. de +.iJ fi,l"#T.poate spune cd in orice henuptegre acut6 la cooileste necesar examenul echocpe,ntru, excruderea ;l*;;#:?fl ffi" "* f 

'#iI
teraturi synt sernnalare gi cazuri a. 

"rri""rU"iiicerebrale de rnici dimensiuni, c

fl l,,i:fr Ttf * *#*:i.U,:* ";i:.{tri
*:_*_1,ff :T:Y:,lJ,$rfl:,.;*:";l,hi
li'H'ffi'T:$Jau nu pentru tratament cbirurgi-

.-. 
Exlmene paraclinice: hemocultura este cel mai

5Il-.ji, . ,.:, de laborator necesar susgnerii dia_Snosficutui. Ea poate fi negativi au"a d*i.i"iri"
1.1. , . 

h,j1-tg".A sau paucif,acteriana, a""a 
-, -fl"r,

r€coltati dupe instituirei te.upi.i antUioJ".. i" ml;
:::l 

"*"-*:*iT,1d 
d^ 3 hemoculruri ., 

";;",- di;;._:" 
.. ^ 

pnmete 24 ore. Rezuhatele pot n 
-i-1y,", ": :erc_ej1lea anticorpilor 

"ir*r"fui ,|"iidJprm metoda ELISa. al doil.,cu mare varoare o"u"""u"u'"LTffi?X r\XW
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Alterarea sririi de
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Bokle

vianaljzarea vegetaliei in > de 5OVo
(depinde de performalele apararului qi ale
Sunt vizualizate mai frecvent uegetaiiile

fu cc{dul stAng, cele cu dimensiuni mai mari
rmn Ei impedanp acusticd) tfig.9.60 9i 9.61).
lka Si specificitatea metodei nu sunt se-
accqtase, dar o vegetaEie calcificat^d lcare 

-nu

. vindecare !) este mai u$or de vizualizat.

950 - 
-Endocardit[ 

bactedan[, aspect echografic 2D. Ve,
E. yi4bild tn vemriculul drept, in apropierea petecului cu

iicut reparalia defectului septal venrricuhr leldocarditl
postoperatorie) (Coleclia IOMC).

Ca in orice infeclie bacterianI, reactanfii de fazl
acutA sunt intens pozitivi (VSH, proteina C reac-
tivd, fibrinogen).

Date foarte noi (1997) suslin cd proteina C reac-
tivd este un test mai sensib;l decit VSH in sus-
linerea diagnosticului. Hemograma evidenfiazl ane-
mie, leucocitozl cu devierea la stdnsa a formulei
leucocitare. Prezenqa complexelor jmine circulante
qi a crioglobulinelot (85Vo) se asociazd cu sc[derea
complementului,,,sindrom neftitic.., care tr[deaz6
originea glomeruraltr a suferinlei renale, hiperpro-
teinurie gi hipergamaglobulinemie, factor reumatoid
prezent ((lactr boala evolueazd mai mult de 6 sip_
tim-Ani).

In mod paradoxai, ECG prezinti rareori modi-
fictrri, chiar Ar abcese miocardice sau infarcte mio-
cardice (confirmate necroptic).

Emboliile cerebrale septice urmate de abcese
cerebrale (in EI cu stafilococ) pot fi viualizate prin
CT cerebrai.

Diagnostic pozitiv: dificultitrile de d.iagaostic
pentru EI ,definitl* sau oumai suspecttr sau pro-
babili au impus conceperea unor ,,criterii de dia-
gnostlc pentru EI". Pentu adult se utilizeaz[ cri_
teriile Universittrlii Duke (184) iar pentru copil
Saiman propune criteriile care-i poarttr numele, pre-
zentate in tabelul 9.Xl ca-re sunt mai flexibili gi
mai bine adaptate practicii pediatice.

TABELUL 9.X1

CRIMRII DE DIAGNOSTIC lN
ENDOCARDITA INFECTIOASA LA COPrL

(Satman, 1993)
1. Hemoculturi pozirive (> 2) pentru germeni patogeni recunos-

culi ca a€enli etiologici $i vizualizarea echocardiografictr a ve_
getaFei la un bolnav cu sau ferd boali structural{ de inimi.

2. Hemocxltud pozitive (> 2) pentru gemeni patoged rccu_
nosculi ca agenli etiologici, 1fu6 vizualizarea eihocardio_
gralica a vegelaliei dar asociate cu febrd. obosealE, dureri
afticulare sau artritd, manipulare slomatologicd recentr, aso_
clate cu date de laboratot sugestive (VSH, hemalurie) satr
date clinice sugestive (sufluri noi sau rccent modificare.
hepaiosplenomega.Lie. fenomene embolice).

3. Una sau md mulle hemocultud pozir.ive care insolesc febra
la un bolnav cu boaia congeniujh de cord sau ahd afecliune
cardiace sruclumld. hrr" aparenl ald sursd de infe{lie.

4. Febr;, boald congenitald de cord sau alttr boald srructura_li,
vizuaLzuea echocardiogalicx a vegetaliei, fenomene embo-
lice sau ambele, dar ferl hemoculturi pozitive.

Tratamentul EI este complex, fudelungat gi are
in vedere pe ldng[ hatarnenhi medical, clasic. mai
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6l - Endocardite bacledana. aspect echografic 2D. Ve_
tacEiene la nivelul valvelor sigmoide aorri.e $i pulmo_

aare- (Coleclia IOMC, Dr. Ioana Anca.)

,transesofagian nu se pracdca curent in pe-
dar a imbundttrft rezultarele diagnosticuiui.



nor.r intrat in practica ziinicl, tatameltul chirurgi_
cal.

Tralamentul antibrcIic iqi propune sterilizaiea fo.
ca-rutur bactenan gi impiedicarea recideriior. Dar o
asdel de densitate rnicrobiani ca cea de la nirelul
vegetadilor nu se gdsegte in perioadd de diviziune
raprca 

.qr ,este rnai pugin suscepdbild la acfiunea
Pqbt?i"l9t care pdtnurd relariv djficil la nivelut
rezurul. L)tn cauza acestot caracErisici, sterilizarea
vegetatiilor. se ob[ine foane greu qi in timp indelun_
gat (4-6. sdpdmirni.t. Ca principiu, antibiorerapia se
v-a 

_adrxmsrra cel pugin inifial (primele 3_4 s5p_
nrnaru ) doar parenteral, in pEV. Se vor alege ddar
antibiotice bactericide, combinalii .;o"rg;r. io fu*
clie de antibiogramd.

. fueptococul viridans gi enrerococij rispund favo_
rabrt,ta combinal_ra d_inqe peniciline + aminoglico_
zrd, de exemplu: penicilini + gentamicind, sari cef_
&axon + gentamicini. Dacd penicilina este con-
{ri"di"_"tl (alergie) se va avea in u"d"r" uarr"o*i_
cina admj.nisratd in timp de 4 slptbmini. pentr-u
streptococri penicilinazo_rezisrengi s_a propus alter_
nativa ampicil'in{_ - sulbactam sau meropenem. Ente_
ro:?c: sunt atacali sinerg.ic de combinalia ranco-
mlcmA + streptomicine.

EI produsi de stafilococ care este adesea rezis_
tent la penicilin[ va fi tratatl cu,antibiotice rezis_
tente la penicilinazd (oxacilna sau nafcilina) + to_
oI{.1.4 

,fuu . gentamicir:i). care au acliune siner_
gica. LombrnaFa de nafcili ld + tobramiciol s_a do_
I'e*t 

foart: eficienti (sterilizare a7 _9A?e, adrlilr|ls-
fati o perioad{ fimitatd (5_15 zile) d.in cauza efec_
telor neirofoxice, dar utili la inceputul tratamentu_
lui in formele foarte apresive de boali. Dacd stafi_
rococut este r€zistent la meticilind qi bolnavul este
qi {ergic la penicilin[, varianta teapluticd reconan_.
d"tl .",: vancomicina (care acfoneazl bactericid
rnar pugn- prompt decit nafcilina) sau fluorochino_
tone + nlarnDicind_

Pentru endocarditele eu culturi negative se reco_
, mandl arnpicilind + arninoglicozid, lare ,,acoperd..

un specfu bacrerian foarte larg. Oricum. djlemele
terapeutice ale medicului se nasc la aceste situatii
sau la pacienlii alergiei la penicilin[.

Se vor asocia tratamentul insuficientei cardiace-
Eatamentul aritrnic qi cel al complicagiilor.

Tratanentul chiwgical este din ce in ce mai
mult utilizat gi oricum orice bolnav cu EI va be_
neficia de eonsult chirurgical mai ales ln formele

^cu 
embolii, cu vegetalii cu volum mare (fungice),

m cazunle care nu s€ sterilizeaz{, duptr dou6 sbp_
f-a"i * antibioterapie riguros aplicar,I, dupl ani_
brograrnd. Momentul operalor opdm scade remar-
cabil mortalitatea prin EI, atit Jea precoce, cit gi
cea tardivd. Momentul operator se sinreazl de obi-
cei in a 14-a zi gi 2OVo din cazurile de EI benefi-
crazd d,e aceastl metodtr terapeuticd.

lndicaliile tratamentului jdrurgical sunt urme._

lor9.: 
l: insufic;enla cardiacd niinJluen{at6 dupd

r. sapramafl de traLament: 2. vegetaEii de mari
drmensiuni (> 10 mm) cu aspect echogafic Faeil:
3. persistenla semnelor de infectrie q; t h..o""ut_
turilor pozitive; 4. abcese, fistule; 5. 

-rupturi 
valvu_

lare.

^ I:u,T""-"ql chirurgial precoce (dupd 2 sIpta_
mini) dupd disparilia sindrornului septic pare ati_
tudinea cea mai prudenti. persistenla insuficien{ei
cardiace este_un ;ndicator pentru operalie in 60_90'%
orn cazun. 

. I ratamenful chirurgical recomandat tar_
T",,.u u_l bolnav cu o stare generale gravd. inu-o
srruaFe drsperatd cu disfunc$e multiorganicd, este
grevat de mortalilate intraoperatorie ridicati care
compromite indicalia metodei.

Seche,le: gntptl bolnavilor tratali chirurgieal are
..p:F"t-ta,: precoce gi tardivi mai scizriti decAr
ceuaig: ln cluda tratamentului complex aplicat, mulgi
bolnavi vindeca{i de enterocolittr au teauni vatlrrl
lare 

- 
ca.re necesiti ulterior plastii valwlare, sechele

cerebrale secundare fenomenelor embolice qi insu-
ficienli cardiacd. Recdderi dupd endocardirl au fost
sernnaJate in 4- l1Vo din cazuri (Olaison).

P rof hx i a endocarditei bacteriene, dupd recoman_
ddrile Asocialiei Americane ae Caraotogie 1tOet,este prezentati in tabelul 9.X[.

.Surprinzdtoare au ptrrut afirmatriile unor cercettr_
ton..care au studiat eficienla metodei pe loturi de
copr supuse une.i profilaxii antibjotice corecle. Un
episod de EI in antecedente cregte mult riscul pen,

EI cu bacili gramregativi r.or fi tratate cu cefalo_
'nne de genera$a IJl, meropenem. iar El crrsponne de genera4ia meropenem, iar EI cu

l::jl"T"* qpuoo" uio..r. toU.ami";na qa'mj
ffl?^.!,]: 

a:sociat:,. cjr peniciline cu spectru l;g(ticarciUnS, piperacilind, azlocilin6). n"-ixi# #:

EI cu fungi beneficiaza de trarament i.v. cuamfotericini B

cientl experienf[ cu antibiotice noi, fluorochinolone
1^Y, "" 

i.y., meropenem i.v., dar stuafle experi-
mentale sunt lncuraiatoare_

amlotericini B timp de I slptimlrri, dupl care seva drscuta oporturdtatea tratamentului chi-rurgica1.
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la penicilin6 pare depdgit de numdrul mic de cazuri
m care endocardita a putut fi e\italdl

TABELUL 9.XIT
FTOFtr.IXIA ENDOCARDITEI BACTERIENE

RJSC STRATIFICAT
ttF--dii.ile Asorialiei AmericaDe de Cardiologie

1l iunie 199,
b -fue *te

. v.lre Irgsrelice, inclusiv valve bioprostetice sau homo_
fEfe.

. b&carditE bacte.iand ln anbcedente.

. BoIi congenilaje ciarogene complexe /venlrjcut unjc, lrans_p@F e vas€ mari. terralogie Fallol).

. )q sau conducte sistemjcopu Lmonare con(truite chirLlr_
-E'AL

E^ rdzmt
. yaixitaiea bollor congenitale de cord (altele decat celealorte anteriot).

: Hyj_:lyrS dobandjre ( valvu loparii reumarismale).. tltqlomropale hipeffofica.

- 
. 

rytapi de valve mjrrala crr regurgLlare mitrala.
tutii in rcre proflatia cndocardiei nu estc r(cona4datd,:E reglijabil)

. Defect sepral atrial izolat.
. 

5^r.T-,, 
*tt aEial reparar chirurgicaj. defecl sepral !en_

-incu tar. persrslenla sanalului anerral.
. lJ]''J)ass coronaria[.
r Suflu funcgional.
.  Rer:raal ism pustsreplocuctc in antecedenle. I i rd leziunevalvulde_
. Boale Kawasaki in anrecedente.
. Pa,jemaler sau defibdlaror jmplantal.

_ 
. Catererism crdiac. angioplastre cu balon.

rr-'ccd.t/r, ge etutoare de bacter iemi!
,Fotlaria se recomanda numai la pacienlii .L risc loafle mareJ. Tonsilecromie. adenoidectomi."

. Bronho$copie cu btonhoscop riqld

. Sclercterapie de varice esofaeie;.

. Dilalalia srric rurilor esofagierie

. Cbitu{gia racftlui biliar

. Cistoscopie

. Chirurgia prostalei

. Dilaraga uret.ei

.  trr .ac(rr denlare. implanle denlare

. 
l;;""0* 

pcrindonrate. proceduri sromarolotice jange_
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I{IIOCARDITE

Alexondru Grigore Dirnilrir, Tonio (ondororhe

- 
Definifi* Conferinga de anatomie patologic[ de

la J)allas (1984) definege miocardita 
"u,--pro"",inflamator al miocardului asociat cu necrozd si/sau

leziuni degenerative ale miocitelor care nu $mt
datorate unor leziuni ischemice prin boala arterelor
coronare.

l-articularitXti la copil: incidenld maxim5 in prima
copilirie (3 luni-2 ani); rm debut adesea brural cu
semne clinice severe de la lnceput gi posibill evo_
lulie mortal[ prin insuficienli cardiact in absenta
Satamentului: evolugia poate fi frecvent favorabii
cu condigia aplicdrii unui tatament corect, suficient
de precoce qi mai ales prelungil

Inciden["[: afec$unea este ielativ rard la cooil.
in jur de O.3Vo dtn inrcmdrile dinf-un serviciu de
cardiologie pediahicI, iar necroptic o incident[ de
1,,I5-6,83Vo, aproximativ 1/3 dir e1e fiind reumatis_
male.

Etiologie:. miocar{itele pot fi cauzate de diferitri
agenli, totugi infecliile virale, mai ales cele cu
enterovirusuri sunt cele mai frecvente, manifestirile
cardiovasculare survenind in mai pulin de 1Vo dtrt
asemenea infeclii. Prin tehnica hibridirii si pCR, la

aproximativ ZO-3OVo dn cazurile de cardiomiooatie
diJatatd a fost eviden$at in miocard ARN enrerovi-
rat-

- Etiolng ia infeclioasd:
r viralS: Coxsackie B1-5, A4, rcHO 9, ll, 22,

adenovirusuri, virusul gripal, rubeolic, rujeolic, urlian,
sincitrial respirator, Cytomegalovirus, herpes virus,
virusul mononucleozei infecJioase, virusul potomie-
litic, HIV, virusul nrbdrii. virusul febrei galbene;

o aite microorganisme: Mycoplasma pneumoniae,
psitacoza, ricketsii (febra Q, tifos exantematic);

. ageng bacterieni: difteria, cu totul exceplionali
astdzi, tuberculoza, febra tifoidi, streptococ, stafilo-
coc, pneumococ, tetanos, Pedussis, bruceloza; Legio_
nella pneumophilia, Klebsiella, clostidii;

o fimgi: Candida, Cryptococcus, actinomicoza,
Aspergillus, histoplasmoza, blastomicoza;

. protozoate: Trypanosoma cruzi (boala Chagas),
toxoplasma, malaria, leishmanioza;

. metazoare: trichinoza, echinococoza, cisticer-
coza, aseuidiaza. strongiloidoza;

. spirochete: Iues, leptospiroze-
- Etiologie neifeclioasd:
. reaciii la medicamente (relativ rare), boli auto-

imune sau boli de colagen (I-ES, RAA, artrita reu-
matoid5, sarcoidoza, sclerodermia, posibil boala
Kawasaki t, miocardita post-partumi

o miocarditele idiopatice sunt printre cele mai
frecvente; aiologia 1or este incertl, posibil reprezen-
t6nd rm rispuns imunopatologic a1 miocardului fati
de infecgii virale recente. iar aspectul lor histologic
este de miocarditd limfocitar[. Miocardita limfoci-
tarl a fost evidenliali necroptic la 16-2|7o dm ca'
zurile de moarte subitii la copil, la 3-63Vo din biop-
siiie endomiocardice efectuate in cardiomiooatiile
dilatate primitive la adult gi 97o din cazuri in mio-
cardite.

Anatomie patologici: miocardita acutl afecteaz|
in general un cord inilial normal.

Macroscopic: cordul are intotdeauna un volum
merit, cu dilatarea cavit6li1or, mai ales ventricularl
$ang[. Miocardul este moale, flasc, palid sau gal-
ben, iar aspectul endocardului ti pericardului sunt
normale.

Histobgic: leziunile cele mai obiqnuite sunt in_
filtragia cu limfocite Ei intr-un procentaj mai mic cu
histiocite qi plasmocite. printri fibrele miocardice
disociate de un edem interstilial de importanli va-
riabild realizind aspectul de miocarditi intersti6ald.



. 
Fibrele miocardice in general sulrt putrin atinse,

dar pof exista gi leziuni de necrozd, difuze sau fo_
cale. Acest aspect este intdlnit cel mai frecvent in
cazrri]e gare au decedat rapid f?iri o terapie adec-
vati..-Mai- t6rziu, in evolulie apare o hipiraofie a
perelilor VS, iar histologia evidenfazl fibrozd mio-
cardicd, infiltrate celulare qi aspecte degenerative
miocitare. Necroza miocardiica pe zone intinse a
fost descris6 mai ales la nou-nascut_

- 
Clasifcarea aspectelor microscopice d.e miocar_

ditd:

_, 
- (ilcardila i,ntprstiliald: edem. congestie gi in_

rrttraFe intersrilialb cu limfocite. plasmocire. polinu_
cleare, eventual celule gigante.

- Miocardita parenchimatoasd.: leziuni de necrozi
focali asociind leziuni de degenerescenli difuzd a
fibrelor miocardice.

- Miocardita supuratd.: in infecfiile bacteriene,
mai frecvent sistemice, cu focare supurate, micro_
abcese gi edem interstitial.

.. 
Patogcnie: mecanismele palogeruce ale miocan_

dttelor sunt va-riate:
.. Acgunea direct[ citopaticd a virusurilor (in ge_

neral, in formele supraacute) sau a bacteriilor p-rin
Dacrenefire ll. mat ra.r. ca rezultat la distanp al
toxinelor bacteriene (exemplu: in dilterie).

. Majoritatea miocarditelor sunt rezultatul unor
mecanisme imune mediate celular ca rlspuns la
agresiunea iniliale a virusurilor cu topism cardiac.
care;1wi"ne in general la indivizi cu predispozi$e
genetic5. In miocarditele active existi te"u"nt o ut_
terare a reglirii imune, ca, de exemplu, alterarea
Iaportului htre limfocitele T supresoari/citotoxice gi
limfocitele T-helper, care are drept consecint[ ;
:r-e$tere a sintezei de Ac (anticorpi) antimiocardici
de catre limfocitele B.

. ^Studiile 
experimentale pe animale au ardrar cd

:nlecFa _cu virusrrl Coxsackie grup B. agentul etio_
logic principal al miocarditei urrlane are doui faze:

a) faza p:ecoce: la 5 :;,le de la inocularea vi_
rusului pot apirea necroze focale rniocitare si infil_
trate cu poli.rucleare qi mononucleare. Sinteza de
Ac. neunalizan[i de cdtre organism conduce la dis_
panla virusului din lesunrl miocardic in cel mult
2 sAptlmanj, iar clinic la recuperare rapidd. Con_
centraliile reduse de Ac neutralizangi intdrzie
clearance-ul viral gi pot favoriza manifesidri severe
F decesul precoce:

b) faza tardivl: la necrozele focale se adaugl
infiltrate difuze intersti[iale ]imfocitare, ca in maioi_
latea miocard;lelor umane.

Implicarea mecanismelor imune in patogenia mio_
carditelor umane poate fi probattr prin: "

-_-prezenln de au toan ticorpi circulanf la 60Vo dn
copiii cu miocardite (ca in sindromul postpericardo_
lomie):

- prezenla. de Ac antimiolemali gi antisarcole_
mali frxatori de complement, cu efecl citolitice;

- extstenla de reactivitate incrucigatl inte anti_
genele sarcolemale gi virusul Coxsackie B. cu posi_
bilitatea dezvoltdrii Ac citolitici antimembrand inio_
cil:rd:'

* efectele favorabile ale imunosupresivelor (p6nI
la 60% dn cazuri) in unele miocardite cu 

"voiu1i.prelungrr-5. gi sererd. in funcqie de indicalii le fumi_
zate de biopsia endomiocardicl.

ManifestSri clinice: diagnosticul clinic al mio_
ca_rcLter este adeseori dificil. Trebuie considerati ca
avand miocarditd totri paciengii cu un debut recenL
oe rnsutlcren!5 cardiac6 congestivd de etiologie
in exp [icati .

. 
Nou-ndscu[ii, cu o susceptibilitate deosebiti pen_

tru.infecgiile cu Coxsackie gn:p B. au forme deo_
sebrt de €fave de boal6. Manifesdri severe pot sur_
veni la sugar. in infeclile cu virusul mbeolic, her_
pes simplex, in toxoplasmozi. in schimb, la copilul
mare simptomatologia este in general mai pu6in se_
vera.

Modalitdli de debut tn miocardite:

_ L rar prin complicatrii inaugurale: embolie cere_
brali 9i hemiplegie, tulburdri de ritm, moarte subitd;
, 

2. debut progresiv, insidios, cel mai frecvent,
dar adesea cu semne nespecifice ce sunt atribuite
_rnlectrei resp.iratorii sau gasrroenteritei posibi I virale
oU,l anlecedentele recente. Diagnosticul in aceste ca_
zun este mai frecyent stabilit prin decelarea radio_
logicS. a cardiomegaliei qi/sau a rmor semne ECG
sugestlve;

3. debut brural. cu aparilia rapidd in cdteva ore
a senuetor unei insuficienle cardiace t qoc cardio_
geruc.

Examenul 
..clinic eviden{iazi deseori un copil

anlros-sau, din contrd. apatic. cu paloare t ugoard
:To:4, :l exrremitdgi reci gi uneori marmorate.
rulsuI pentenc este tahicardic. in general slab, degi
TA poate fi normald sau se constati o uqoar[ hipo-
tensiune arterial5.



Exatnenul obiectiv al cordului deceleaz1 Islli_
cardie sin'sali gi in repaus, asurzirea zgomotelor
cardtace. lrecvent zgomot de galop sting; deseori la
up:l up1. un suflu holosistolic de insuficienfd mi_
traltr (dilatalia VS) trandtorie. Semnul Harzer (dila_
tatra VD) este relativ constant $i adesea poate fi
p:T:eplt $i un suflu sistolic de insuficienli tricus_
pidian6.

Semnele de insuficienld cardiacd sunt variabile:

, 
- semne-- de-. insuficienld ventriculard dreaptd:

bepatomegalie dureroasd gi reflux bepatojugular, dis-
Iensra venoasA jugularl fiind dificil de detectat la
stgar; edemele periferice apar in general mult mai
tarzu, putirnd exlsta doar o simpld creqtere inexpli_
cabili ln greutate prin retenlie hidrosaiin5;

- iwuficienla venticulard srAzgd.. insolit[ de
stazd Irulmonar[ cu tuse, raluri pulmonare uneori
greu de diferengiat de cele din inf-cfile respiratorii,
dispree, b6tli ale aripilor nasului,- tiraj, iahipnee
> 70 respira(iilminut, pan[ 1a edem pulm-onar si/sau
goc cardiogenic.

, 
Semnele. d.e co.lys pe iferic pot fi gi pe primul

plan, wr@n dcosebit de severE, cu tenti palid_cenu$ie,
puls periferic slab sau chiar abolit, alungirea tim_
pului de recolorare, exhemittrli reci sau darmorate.

Investiga$i paraclinice: deseori permit confir_
marea diagnosticului cl.inic de miocarditd acutd.
. Etatnenut radiologic: cardiomegalia de m{rime
variabiltr este prezenti in maioritarea cazurilor. elo_
bald sau mai ales cu predominanla ventricuiard
st0ngtr, degi la debut poate lips!; exemplu, radio_
scopic se eviden{iazd deseori o mobilitate redus{ a
siluetei cardiace, mai ales a marginii stingi. Frec_
vent srmt evidente seme de staz[ venoastr oulmo-
nartr qi de edem pulnronar cu sediu perihilar sau
dituz.

-ECG.. deseori iu aspect caracteristic:
- microvoltajul complexelor eRS, mai evident

in derivagiile 
_standard gi unipolare fa{i de precor_

c,ale, este ,adesea puli.n constant gi pugin durabil,
prezent totdeauna lr faza ini;iald;

, . ToTutii ale segmentului ST: alungirea eT.s9bd9 Lelarea gi mai rar supradenivelarea ST, mai
ales in DI, aVF gi precordialele stAngi: est€ nece_
sartr. diferenfierea de anomaliile din pericarditele
acute. Modific5rile se amelioreazd progrisiv, dar pot
dura uneori chiar mai multe slpt5meni:

* modificdrile undei T: aplatiiarea sau inversarea
Y:q"] t io toate derivagiile, dar mai ales in precor_
dialele stinsi:

- tulburfui de conducere atrioventricularl, tulbu_
rdri de ritm: tahicardie sinusali neconcordantd cu
febfa, extrasistolie supra- sau ventricriiarl izolati sau
in salve, fibrilafie sau flutter atrial. Trebuie men-
{ionat cd, spre deosebire de fibroelastozI, miocar_
ditele primitive nu au, cel pulin in faza inifiald
semne elEctrice de HVS.

Echocardiografia, metodi noninvazivd deosetrit
de sensibilX pentnr:

.. - probarea disfuncliei VS, evidengiind: cre$terea
dimensiunilor sistolice gi./sau diastolice ale VS, hipo_
chinezia peregilor venticulari stangi $i a septului
inlerventricular; sciderea fracliei de scurtare gi- ejec-
tie a VS (caracteristic) I

. pre?e{ta unor trombi intracavitad, prezenla
unui revdrsat pericardic (asocierea in{lamagiei peri_
cardice la miocarditi.l.

Echo Doppler permite evidenlierea gi euantifi-
carea insufieienlelor valvulare, mai ales a regurgi_
tirii mitrale. Disfuncgiile ventriculare ain miocaraite
tebuie diferenliate de cele care pot sur,/eni in
anomaliile 

{e origme ale anerei coronare sL?ngi gi
cele din obsaucliile fluxului de ejeclie ale V3
(stenoza aortic[ severl sau coarctalia de aort[).

Exatnenele de laborator sunt deseori nespecifice.
Leucocitoza gi creqterea reactangilor de fai6 acutA
survin ?n miocarditele bacteriene, iar in cele virale.
in general, numtrrul leucocitelor este normal. cu
limfocitoz[.

- 
Se noteazd freevent creSterea valorilor TGO,

LDH Ei a fracliuttii MB a fosftcreatin kinazei, carc
constituie o prob6 penh.u afectarea miocardicd. dar
f-ard o valoare semnificativi, diagnostictr sau pto_
gnosticd.

Umi5rirea titurilor anticorpilor antivirali in dr-
namictr poate certifrca etiologia virald a miocarditei.

Izolarea virusurilor poate fi ftrcut5 si in scaun.
exsudat faringian. singe. in lichidul pericarrtic sau
chiar din miocard la necropsie. Uneori este posibild
qi e viden$ erea autoanticorpilor antimiocardici.

Explarare a radio izoApic d :
- scintigrafia cu 6Tcallium, tehricl sensibill ce

poate fi utilizatS de rutintr pentru deteminarea pro_
ceselor inflamatorii cronice miocardice, desi ari o
specificitate gi valoare predictiv6 rel ativ reiusd;

- tehnica marcdrii cu llllndium a anticorDilor
antimiozind.arc o sensibilitate inalti penEu necroza
miocardic[, dar o specificitate redus6,- cu uneroase
rezultate fals pozitive. Tehnicile de scintigrafie mio_



d rtFzid adesea o alternativd la pacientii
LG- lin i: miocardicl nu poate fi efectuati.'

4u adaniocardica e.te una dintre cele mai
* sde de diagnostic de certitudine in mio_
.ttt5- 

- 
Fe W% din cazuri, qi al formei aces_

ta Ed necesard respecrirea criieriilor Dallas. Ea
= !fi ;i in dia€nosticul diferengial (exernplu, de
f'L'cr"<), cat Si pentru *ttt|ir"u evoluliei le-
flr r"ircanirce.

C*:zrLsnul Ei ongiocardiografi,t nu srmt nece_

-- 

Bai u5or gi cu precizie prin metode non_
!:&re. gecum ech ocardiogra fia.

hpdc diferen$al: cordul pulmonar acur din

-rniite 
acute dispneizante fiecvente Ia copil

r cadiomiopatia secundari din cur.ul fibroiei
&: pericardita; fibroelastoza endomiocardicd
{- sme ECG de HVS); anomalia de orieine a
rtrE- oorqare stAngi djn Ap; necroza medie-i ane-
& cqonare; glicogenoza cardiacft la nou-nescut:
|.drr'ilc & ischemie miocardic[ perinatald cu mani-
t*i similae rureori, dar un prognosric diferit lana-
h e.rzimetor serice, ECG, scinf,grafre cu 2ohh);
gTul din sepsis; unele cardiopatii congenitje
(irdmmul cordului stAng hipoplazic, st.noza aor_
lia savertr eoc.)

Evolu$e gi prognosdc: aparilia miocarditelor
c- rclativ rartr comparativ cu larga rXspindire a
a:ro_r'inrsurilor cu acliune cardiobopI, dlci existi
Fihlitat€a prezenlei qi a unor miocardite subcli-
i=, mult mai frecvente qi care rtrmAn nedecelabile
d*rit[. unci recuperdrj rapicle. in acela$.i timp este
d6cil dc prccizat care dintre aceste cazuri voi dez-
rnft8 Euai tardiv o cardiomiopatie dilatativd.

h formele fulminante decesul poate surveni une-
ci chiar ln primele 48 ore, chiar cu o tcrapie co-
tEt!. prin inzuficicntrd cardiac{, colaps, nrlburEri grave
& riu, mai ales primele 48 ore, aceslea fiind cele
mei. p*rculo,ase, dupd carc se poate asista in gene_
rel la o evolulie favorabil5, Accidentelc tromb-oem-
bolhr sunt rarc, iar tulburlrile de ritm excepfionalc.

Rectrdcrile pot surveni la 20-25Vo din caiuri, ln
gccial ln formclc insufieient batate, ou oprilea !e_
rpbi prccoce, traintc de normalizarea clinic6. ECG
F radiologic!, Durata tratamenrului gi perioada de
rroftire sunt indelungate, mergand dc ia 6luni la
.. aDr gl crual pe8te.

- 4volulia miocarditelor ln funclie de rnodalidlile
& debut poatr fi urmEtoarea:

39: Trat6t de pediatrie

- 70-80Va dirr cazuri evolueazl doar cu semne
uqoare/moderate de insuficienli cardiaci, uqoardlmo_
derati cardiomegalie, disfunclie VS, iar iristoloeic
existi leziuni de miocarditi acrivd sau ..la limitd.,.
Recuperarea (gi) spontanl depiqeqte 6A-70Vo dtn ca-
zuri, cu normalizare a tabloului ciinic qi rnai ales
a {imcgiei venficulare. Unele dintre cazuri Dot e!o-
lua lotu$i spre o cardiomiopatie dilatativtr;

- in 20-30% din cazuri apar de la inceput in-
suficien{a cardiacd severd sau qocul cardiogenic 1l/3
dia cazuri), cu aspect histologic de infiltrat infla_
mator extensiv gi necrozi miocitari. Aici recupera_
rea completd poate fi intilniti numai la lo-2ooi dn
eanti; 10Vo vor evolua spre deces sau vor necesta
hamplant cardiac, iar numeroase cazuri yor dezvolta
in timp o cardiomiopatie dilatativl;

- mai rar, unele miocardite, f5r6 semne de insu_
ficienli cardiacd pot^ fr demonstrate doar prin biop_
sie endomiocardic5. ln unele cazuri de ltocuri atrio-
ventriculare severe care necesiti implantare de oace_
maker, bioptic a fost decelatl u.o"i"r"u de celule
gigante. Miocardita cu celule gigante are deseori un
prognostic nefavorabil, cu progresiune spre deces
sau cu necesitatea de hansplant tn urmtrtoarele 1g
luni (5070). Asemenea miocardite au fost descrise
qi in sarcoidozl sau arhiri juvenild, probAnd r.olul
axtoimunit[tii mediate celular ln aparigia manifes-
ttrrilor cardiace;

- 10-15% din cazuri pot evolua cu aspectul de
miocard_it{ cronicI eviden$atd pc biopsii seriate.
Miocardita cronicd Foate avea 2- aspecrc:

a) aspectul inilial al miocarditei cronice active
asemlutrtor cu acela din miocardita a.cuttr, cu un de_
but treptat al insuficientei caidiace congestive. Evo_
lutja ei este insd particulartr, cu detcriorare prosre-
sivl inrerupttr de scurte perioade de ameliorare,-ra-
reori in finol ajungAnd Ia cardiomiopatie dilatativtr.
Hjstologia evidenliaztr prezenla de cilule gigante Ei
Iroroza extrnse:

b) rnioeardiia cronicd pcrsistentA, forma cca mai
obi$nuit[, fir[ somne de insuficieng cardiac[ li, ti
care, deqi existtr o inflamalic cronicd miocardie!, nu
se va dezvolta ln viitor o disfunclie venhiculer{
steng[,

. Biopsiilc rcpctate pot evidentia lvolutia dc la
miocardita acut6 spre cardiomiopati& dilatativd ln
10-2QVo drr, cazuri, iar ln 10% din cazuri Doato
apArea o ingrogare difuz! marcatd a endocarduluj
venticular, caracteristicd pentu fibroelastoza endo-
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fTlicl. 
Cr: toate acestea, incd nu existi o evidenliloarie precisl a unei rela{ii 

"auzAe 
intre 

-mio".. 
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3 y.Tdl U fibroelastoza indocardici, in care unele
,yd Ti*implicarea virusului urlian. p"";;;;
tuarea histologictr a rmui caz a" _io"_At{ * inecesare.4-6 biopsii endomiocardice 

""fut", 
a_ 

""il"T ldT". biopsie rebuie .t"*"e il'pri#r. il
9 -.ipqTad 

de la debut penru a putea surprindetnfi ltratiile limfoc itare sau'miocitele'lez;. -'.' "'*

,mi*:'^:*:,!. i:"':;'*if J ":":$:::y_,Fu, .n: prea alarmant. impune rntemarea acestorbo,navi.inh_o unitae de cardiologie fri*,"f , 
"*i.

:ste 
p?sibiln efectuarea unei moniiorizlri ECC;;;:trnue. Ir afara severitigii inigiale gi , f..*J 

"li"l"ide boalI, evolugia este in ._. p*" dependenti deprecocitatea tratamentului, a. i"i..r;t",.i 
""..t 

ilimar ales de durata sa-
Digitalizarea, diureticilb gi drogurile care reduc

fi! 1 noit-iarcina (vasodilataroare.) constituie astlzioaza terapiei miocarditei. i" to._"I, .;;;;;:
::$oe"d:. 

gi/sdu edem pulmonar mai sunt nece-
ii.",f.f"!1-.1ild.zei meLborice ei ";";;;r"#_rrLkua, ia nevore cu oresiune pozitivtr, pentru redu_cerea edemului pulmonar.

"^"1. 
t:,*fi"i.oF cardiacd severtr cu debit cardiac

:"-*^lt :uu 
cu $oc cardiogenic insogite d. oU;;:

:. S,.l: care diureticele pot fi ineficace, ,;;;;;"
3l_*:bit" pot fi oblinute-c" a"p".ti-i_i"'1,ffi
mnut, in perfuzie i.v., care. rn a a,, ni oiLl,e;#J' d""Hf :"H*?,::
1ea 

Ia lo.fgine $i a dobut,minei, 
"u 

u"iurJlrro_aop p"ritiyl remarcabit* t0_15 Fg&g/mind tu 6;.
ryT "*:rp* sitiralia cardiacd }n -+Aii- *".^ i^:proterenolul este un vasod.ilatato, .fi"u"., a* lri"tatu cardizan t qi, crescdnd excitabilitatea ;;;d;;poate induce aritmii severe, d""i tr b"i.;;;"; 

";prudenti.

^, ?,:*,r:rf se asociaztr cu restricgie hidrosodatl
:l *l .p,"+ la tuceput.e aamirrirn"ule ilc#"Jarenteraltr furosemid Z mgkg/dozd,, _p""i f" 

".rii::_ 
2-3 

:.i..tn 
primele 2i oi... t.t ;*..;;;;tarea valorilor kaliemiei, deoare

Ti,xod*sl ;;;;,.ffi;ff ,ix*Ii ii,Txsr de K, cu hipokaliemie. situarie-in ;;;$*-,r;citatea digitalei. CAnd utilizarease$te 3-4 ;le ;fi; ;il"ff:"T ffi:$J"j;:j_rxzator de potasiu: spironolactond, 2-3 mgkgli.- ie

fondul adminishdrii spironolactonei. la nevoie poate
fi utilizar din oou firosem.idul. atAt pe ;" ;.":;gr pe cale oral5.

. Digoxina este astezj digiLalicul de elecEie de_oarece: poate fi administratl- atit i.v.. cit,i iJ;o*15, l1_.o acgune inotrop po;tire 
"im;lari "l- Alitoxina (digitalina), se elimine ,"lt ,.j-;;pij;;:;;est: r:dus_ riscul de supradozaj aieit fi", d!*Jbii?.periculos ln miocardite, datl fiindlensibifi-_r"u 

"."1cutA a miocardului inflamat la digitalice. D;;;atac 
.la digoxin[ nu rebuie 

"e 
a"p4"*"a iDZZdin doza obr;nuitd utilizati ?n t*ri;;t;;;;

I,-To."-do.l.' n lminante, in afard de irUuru.;na
Ir/sau. ooparura, pot fi utilizate ca inotr-op pozitiveqi inhibitorii de fosfodiesterazi llt, *,riniri iri*-_rienta la_copil este mai ."d".e l";l;';d;T;care, rezultatele au fost deosebit ae fuu-uJltJ.' 

'*

, 
V^asodilatatoarele sunt deosebit a" ,r""".*j, o-ducind pre- gi postsarcina. Trinitrinq uu.oaiiututo,venos, contribuie la scdderea presarcinii, cu indi-

:X{::"j"rd 
?n edemul pulmonar. Acliunea sa vaso_

:11t"t:1. 
coronariana cre$te aportul .anguin in m_

l:,_._"rr""h.-i: subendocardjce. t r4;a .I 
"OJJs_uraza ul perruze i.v. 0,5 pglkglminut, doztr cres_cute progresiv pin| la 20 gg",A.gf_irru,, iar;;";-;cale percutanati.

Captop ri I u l, vasodilatator

*:,:11i,";a^" l.i#;" T*:',i'ff:Tffi
Denefice, reducdnd necroza miocitelor gi leziunile
,*?"Tdi_"., in general, prin blocarea ,;]";j;;;:
;Tlj" 9r 

Captoprilul poate fi asociat 
";;;;;

:1:T 
ei::rele adverse ale captoprilului rebuie mei

svucrr. rupolensruuea aneriali, care survine mai
3:r^ T "1 de hipoaatremie, nna n*..*a u.iiffea constantd a TA gi creqterea progesvtr a do_zetor-pind ta 1.5_2 gi-"nar's ns/ksEii i;i.*
. -I 

ratamentul anticoagulant poate fi necesar ladebutul. bolij, avind ca inai"age _u3ore 
"*-tJil;:uombi intracardiaci eviden$a1i' .t ocuraiogrun"lil_

I3-*,:0,,'i,i,u: hee:ri!; i.". zn-soo'uryet;;a
y,tzc, r:4 + ore, rar ulterior. dupl cAteva zile,Tspi_ina, 

_ln 
doze mici, ca antiagregant plachetar. Cand

1 
al*:-lomboza vasculartr -cerebrrri, 

in""g*J."Jrn evoluFe, tomboliticele _ urokinaza irr;.rfir;;r.v., pot str fie utile.

,._, 
C,o-niclterapia este conhoversate, datoritii riscu_tur ca acliunea sa imunosupresiva sa favorizeze rJ_plicarea virald. in plus, ar'putea sI exacerbeze le_
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>, prin inhibarea sintezei de anticomi
,de galna-interferon, prin interferenla

limfocitar T al organismului ia

imunosupresive in scopul ame-
miocardice qi a leziunilor este

existand atat rezultate bune, cet $i.de nefavorabile. Miocarditele fulmi-
de imunosupresive adminisaaE

Ftxarea precoce de ciclofosfamidi si
faza de necrozd, miocardic[ a fost

in general nefavorabile. pato-
rbgice a leziunilor din miocarditi reco_
[ea imunosupresivelor mai tardiv, cdnd

T9 -u.f9* 
comple! c6nd pot acliona

imun secundar infeqiei virale.
studiile experimentale au evi-

favorabil al unei terapii specifice anti-
administrattr chiar din perioada
virale, a fost deosebit de efica-

repliciirii virusului Coxsackie 83,
rnile miocardice gi mortalitatea; admi_
tardiv[ nu .a avut acelagi efect asupra

rognosricului. Interferonii atfa Si gama
putemici ai repliclrii virusutui Ctxsackie

gi experimental pe animale, dacd.
ln perioada inoculdrii virale. ln

omLand acest hatnment poate f,r incercat
?coce fa!{ de debutul bolii.

polickmale au redus severitatea
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jbn cu virus Coxsackie in 5O7o dtn cazui.
'br in miocardite este justificatl, deoarece
e abticorpi neutralizangi fa!tr de virusul
care se adaugi efecte imunomodulatoare

BOATA IGWASAKIJ

(orncn Golu

Boala Kawasaki este o vasculiti acutd multisis-
temictr de etiologie necunoscuti, caracteristicl susa_
nlor $i copiilor sub v3rsta de 5 ani, care dezvo]td
Artr-un procslt de I5-2Ogo din cazuri leziuni ale ar-
terelor coronar€, Deoarece sechelele cardiace (ane_
vrisme coronariene, infarct miocardic) igi s"j .._
marcabil frecventa dacd in primele l0 ziL de boall
copuYl pnmeste doze mari de imunoglobuline pen-
T. Try"*quo intravenoasd (IGIV) qi acid acltil_
sarclxc (asprnnd). se c€re ca diagnosticul str fie pus
precoce (in primele 10 zile de boal .

Cunoscuti qi sub numele de sirtdrom mucocu_
tanat ganglionar (mucocutaneous lymphnode svn_
{o."), Uoulu a fost desois{ i"if"l fn l"p".i" <fStil
*,T"ry*F Kawasaki, in Spitatut Crucii Roqii-;;
roKlo. La lnceput, s-a crezut ctr aceasti boal[ nou5
este^caracteristic[ numai populaliei japoneze, dar in
l:j,,:* .semnalat.pdmele cazuri in S.U.A., apoi
ll :o ^H"y*, 

iar astlzi F $re ctr boala este rtrsp6n_
clttA in. inteaga lume- In Rominia, primul caz a
fost publicat in anut 1992 (Carmen Ciofir gi colab.).

-. Youtu clnoaqte o incidenfd sezonierd' definid,
Itrnd semnalatS mai 2ls5 iama gi primivara Sex j

po.sibilitatea de a reduce produclia de
prrn 

-aceasta, 
s[ previn[ aparilia unor

leaonal,
ca punct de ini{iere a unui

nu au nici un fel de efect in mio_
ci doar in cazul miocarditelor din

,' 5E1. cele din infecfia cu Mycoplasma

tder;tfud

Ndlsbn Bsentials of pediarrics, ed. a 3-a. W.B.
,., Philadelphi4 1998, p. 536-537. I Vezi $i capitolul 15 ,,Vasculiie,,.



masculin este mai frecvent afectat $i 80% dintre
bolnavi au vdrsta sub 5 ani.

Clinici: tabloul clinic nu este patognomonic gi
nu se 

^cunoa$te 
nici un examen de laborator spe-

cific. Iacadrarea bolnavului in ac€st diasnostic se
face lnsd pe criterii clinice. S-a hotdrit ci prezenga
a 5 din urrn5toarele 6 semne clinice principale per-
mite suslinerea diagnosticului.

1. Febra de etiologie necunoscutl, care dureazl
mai mult de 5 zile gi nu se remite dupd adminis-
trarea de antibiotice. Debutul bolii este considerat
a fi prima zi cu febr5.

2. Conjwtctivita bilaterald neexsudativd.
3. Modificdn ab gurii Si cavitdlii bucale:
* hiperemie mucoasd difuztr, buze frsurate:
- limbd roqie, de culoarea cipqunilor;
- rogeali difuz[ a faringelui gi obrajilor.
4. Exantem polimorf aI trunchiului (rash, exan-

tem morbiliform sau scarlatiniform); niciodati vezi-
cule sau cruste.

5. Modifcdi ale extremitdlilor: .

. - roseala palmelor gi plantelor, in prima sdpti_
mhnd;

- edem indurativ al miinilor gi picioarelor;
* descuama$ie membranoasi a degetelot, ln faza

de convalescenli.
6- Adenopatie acutd nesupurativd, cenicald uni-

lateralii (1,5 cm sau peste), caracteristic[ in specia]
copilului mai mare.

In tabelul 9.XItr sunt prezentate qi alte sim-
ptome sermificative intAldte in procente variate in
tabloul clinic a1 bolii Kawasaki. Medicul pediatru
b-ebuie sA rimind alert pentru acest diagnostic gi s6
Sanifestg un grad ridicat de suspiciune, fu special
la sugarii qi copiii miei cu sindrom febrit pielun-
git.

Afectarea cardiacd, care survine in l5-25%o dtn
cazuri, este cea mai importanti, deoarece determind
maxilum de morbiditate qi furnizeazI singurele
cazuri soldate cu deces lsub i7, din cazuri, ineori
cu aspect de moarte subitd).

Manifestlrile cardiace fur boala Kawasaki se
exprim[ sub forml de miocarditl acut[ focal[ (evo-
lueazl in primele 30 zile de boald), pericarditl acuti
gi angeiti (vasculitA) coronarianb. prin afectarea in-
flamatotie a nodului sinusal pot str apartr 9i tulburfi
ce narn.

intre a 3-a qi a 5-a slptdmhni de boald, se in-
staleaz[ anevrisme ale arterelor coronare, care se
pot komboza, flind urmate de ischemie miocardicb

TABELAL g.XIII

GTtrD DE DIAGNOSTIC fX SOILI KAWASAKI
(elaborat de cornltetul japonez de studiu al bolii)

A. Simptqne prinelpslet
1. Febrd peste 5 zile, de etiologie necunoscuti.
2. Conj unctiviti bihreraltr-
3. Modificlri bucale:
- hiperemie difuzr, buze fis$ra|e;
- limbd roqie cu papile proemirlente.
4. Exantem polimorf al trunchiului.
5. Modifictui ale extrcmitxlilor (ro|ea@, edem indurar, descua-
magej.
6. Adenopatie acutl cervicall nesupurativ! (1,5 cm sau mai
mult).
B. Alte semne ti sjmptome sqnDillc.tive:
1. Carditd (miocardiri, pedcardirl).
2. Diarce.
3. tutalgie $i artdrd,
4. Proteinurie gi ffelterea numirului de lelcocite 10 sedimen-
ful urinar.
5. Modific5ri de labomtor:

leucocitozd cu deviere la stanga a fomulei lelcocitarc;
- scdderea moderatd a bemoglobinei;
- VSH cJescuti

pozitivarea proteinei C ieactive;
cre{terea alfa2-globulinei:

- trombocitoza (cotvalescenli);
valoare lrolmalI a tilxull]i ASI-O.

6. Modificiri obseflate ocazional:
- meningitx asepticb;

ictei moderat, cu cre$terea tansaminazelor;
- hepatomegalie;
- hi&ops al veziculei bilia@;
- ovulil6;
- laringittr supraglorici;
- edemul spadului prevertebral.

REMARCA
MascJFem- latio 1,5/1. Va$ta sub 5 arn = \U/o,
MortaliJate I% <mo?(te subiri prirl trombozd coronarianh).
Recurenyd 2-3Vo,
Autopsie: anewism coronarian, |rombozd qi miocarditi in
majoritatea c azurilor.

qi chiar infarct miocardic. Afectarea coronariani este
adesea asirnptomatic[, dar ea poate fi pusl in evi-
denji angiografic, echocardiografic qi pe ECG prin
semne indirecte. Echo 2D pune in evidenld dilatalia
anewismald a a{erelor coronare, c6nd acestea de-
pE6esc 3 rrm diametru (un diametru coronarian de
8 mm este etichetat drept anewism gigant).

Pe ECG, apare unda Q parologic{ in DI, aVL
gi precordialele l-3, sau in DII-DIII !i aVF, fbr6
inversarea undei T. Studii anatomoclinice, efechlate
de autori japonezi, au demonstrat cI in aceste ca-
zwi 9O7o dintre pacienli prezer\tart obstruclia arte-
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relor coronitre prin angeird $i organizarea oombilor.
Undele Q patologice identificate pe ECG semmfici
necrozi sau fibroz5 miocardicd. care cuprinde. de
obi<r-.i,- 30Va din grosimea peregilor miocardici. fdrd
a tr obLgaronu h-ansmurale- Toqi aurorii subliniazd
in<i c5. absenga utndei e patologice pe raseul ECG
nt ercludz necroza sau fibroza miocardicd, conse_
ci4i a inflamafei sau a anewismuluj coronarian.

Factoii dz rzsc cu valoare predictivi pentm afec_
taEa coronariand in boala Kawasaki sunt urmdtorii:

l. Febr5 cu valori ridicate ?n primele 10-14 :z,le
de boatd gi prelungirea ei peste acest interval {copiii
care ou vor avea afechre coronariand evolueazd cu
o durattr a febrei mai scurttr de 14 zile). S_a sta-
bilit o corela{ie directl inae durata febrei si dez_
voltarea leziunilor coronariene.

2. V6rsttr medie de 2,4 + 2,2 ani. Maioritatea
copiiJor cu argeiti coronariand sunr sugari gi 76Zo
diatre acegtia au vdrsta sub 3 ani. pen-tru bolnavii
snb velsta de I an, afectarea coronariani este posi_
bild in 22-5?o dh cazuri: penftr cei sub vdrsta de
) ar - in l47a din cazui.

3- Exalrene de laborator, cu valori foar-te den[r-
tate de normal. qi anume:

- VSH peste 100 + 23 rnm,/or5 (copiii care nu
tor face afectare coronaiaad au valori mai mic.i alevslr).

- Leucocitoza peste 22830 + g 750/mm3.
Hemoglobina sub 8,7 + 1,9 g/dl.
Ia tabelul 9.XIV sunt enumerate criteriile Asai.

penru sabilirea riscului de afecrare coronariand [a
copiii cu boala Kawasaki.

TABELUL g.XN

FACTORI DE RISC PENTRU AFECTAREA
CORONARIANI iN BOALA KAWASAKI

(Criteriile Asai)

tate are o sensibilitate de l00%o 6i o specificitate de
607o. Recenr. s-a demonsrat ca dozarea beta_trombo-
globulinei la_ inceputul bolii gi apoi dupd 3 slptd_
mini de evolugie este un test ."rr.ibil p"rrt u u dif._
renlia copiii cu sau ftrri anerrism de artere coronare.

Foarte multe anevrisme coronariene apfurrte in
evolu$a bolii Kawasaki sunt asimptomatice. pe md_
suri ce procesul inflamator se amendeazl, unele
erolueazd spre vindecate. Vindecarea se face priD
,,colmatarea" dilatafiei anevrismale prin proliferirea
endoteliului vascular. Anevrismele coronariene vin_
decate au modificlri funclionale, iar dilatalia coro_
narelor la efort. stres sau prin medicaqie corona.ro_
d rlatatoa_re nu se face la valorile expectate, aceasta
fiird o aju conbecinld a bolij Kawasaki ldemon_
stratS angiocoronarografic qi prin teste farmacoloei_
ce). Se mai demonsfeazd. de asemenea, cd boila
Kawasal,i in antecedente constituie un important
factor de risc pentnr aneriosclerozd.

Afectarea miocardicl din boala Kawasaki face
ca - in perioada de convalescenld (4_6 slptimAni
de la debut) - funcfa ventriculuiui st6ng (fraclia de
ejec$e) sd fie substanlial mai mied la fo$rii bolnvi,
m comparaFe cu grupul martor.

- ^Formele 
clinice atipice de boald, din care lipsesc

1-3 semne clinice majore se intilnesc la sue;ri si
copilul mic. Boala rf,mdne adesea nediasrostiJati la
virstele- mici. copiii neputand fi incalrali in cri_
teriile clasice de diagnostic al bolii Kawisaki, dia
ca.re se reg5sesc, adesea, doar febra qi descuamatia
tardivd a degetelor. Aderarea strictd li criteriile ct_
sice de diagnostic conduce la subdiagnosticarea su_
garilor. Formele clinice incomplete pot evolua insd
cu anomalii coronariene majoie in peste 20Zo din
cazuri. Cel mai mic copil cu boaltr kawasaki sem_
nalat in literaturd avea virsta de 1 lunl_

Se consideri azi ci spectrut bolii cunoscut ante_
rior ca poliarteritd nodoasi infantild corespunde cri_
teriilor de boald Kawasaki care evolueazi la sugar.
In anul 1977. Landing 9i Larsen au declarat cd p"oli_
arrerita sugaru.lui gi boaia Kawasaki sunt imDosibil
de 

-deosebit 
din puncr de vedere tr.istopatologic Ai- de fapt.- sunt aceea.gi entitate, o vasculittr mui-

tisistemicd (f\9. 9.62 A qi B).
Diagnostic diferen{ial: excluderea altor entitdti

cu tablou semiolog.ic asemirdtor sau superpozabii.
care evolueazd la aceeagi grup{ de virittr 

-se 
im_

prme, deoarece diagnosticul de boall Kawasaki este
in primul r6nd un diagnostic clinic. Astfel, intd ?n
disculie virozele eruptive (rujeola, rubeola, infeclia

I
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PElcraj > 6 = alectaJe coronariane cigufil.

Se consideri cI pentu un scor peste 6, afectarea
cqonariand este sigurl. Acest tesi de predictibili_
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Fig . 2 6J .- A gi B: Boala Kawasaki, aspect hisrologic al mio-
caidulei (colorage HE 63 $. peretele arteriolar mult ingrogat,
cD infiltrat inflamator caracteristic unui poces ae vaicuiite

acutd. Sugar in varste de 3 luni.

cu virus Epstein-Barr), infeclia cu streptococ A beta-
hemolitic (scarlatina), sindromul Stivens-Johnson,
reacgiile adverse la medicamente qi araia reuma-
toi&i, forma sistemicS. Mai rar, a fost evocat[ in-
toricalia cu mercur sau leptospiroza.

Se va exelude boala Kawasaki ln orice asociere
de semne in care existi faringit[ exsudativI, con_
junctivittr exsudativl sau adenopatii generalizate.

Examene de laborator: culturile pentru bacterii
gi virusuri sun! in mod notoriu, negative. Hemo_
grama evidengiazd anemie ugoard (moderatd;, leuco_
citozd cu neutofilie (75 + l19c), iar reactandi de
fazA acutl sunt pozitivi (proteina C reactivl qi hfa, _
attitripsina). Trombocitoza de 500 000- l 000 000/mm3
constatatl intre a 2-a gi a 4-a sdptdmani de boald,
este considerattr caracteristici bolii. Leucocitele neu_
trofile prezinti vacuole qi granula{ii toxice la peste

507o din numlml 1or qi aceastii constatare este con-
siderati un argrment pentru diagnosticul de boali
Kawasaki, mai ales in mAna unui medic de labo-
rator experimentat- Aceste modificlri degenerative
leucocitare sunt sugestive pentru diagnostic in pri-
mele s[ptimOni de boal[ gi mai ales in cazurile cu
tablou clinic incomolet.

A fost semnalattr, de asemenea, prezenla unor
anticorpi futahif qi in alte vasculite sistemice (gra-
nulomatoza Wegener), qi anume anticorpi anti-celule
endoteliale (AECA) qi anticorpi anti-citoplasma neu-
trofilelor (ANCA).

Prezenla citokinelor, interleukina 1 (L-1), fac-
torul de necroz[ tumorald (INF) Ci interferon-gama
(IFN-gama), este contemporantr cu valori maxime
ale febrei in perioada acut[ a boiii (primele 3 sdp-
tdmtni). Se qtie ci TNF gi IFN-gama au rol in
inilierea qi menlinerea reacliei inflamatorii. Nivelul
seric al TNF la bolnavii cu boala Kawasaki, care
au qi leziuni coronariene, este mult mai inalt dec6t
al unui gnrp de control.

Nivelul seric ridicat al citokineior pare ci ar
coltribui la aparigia leziunilor cutanate jrash) gi a
leziunilor vasculare. Activitatea agresivd a celulelor
imunocompetente in timpul fazei acute a bolii
Kawasaki contribuie la dezvoltarea leziunilor arte-
riale coronariene.

Despre patogenia probabild a acestei boli, ast{zj
se.crede cI rm agent exogen posibil infectrios (?) ar
pernlrba activitatea sistemuiui imun. Aceste Dertur_
b[ri imune conribuie la apari$a vascuttei ilifirze,
responsabil5 de tabloul clinic gi de complicaliile
cardiace ale bolii Kawasaki. Persistenla febrei este
o dovad[ indirecti a creqterii nivelului seric al citoh-
nelor proinflamatorii ([-1, TNF, IFN-gama), care
constituie intermediari obligatorii pentru mengherea
inflamafiei vasculare. Ca maftor a] interferlrii activi-
t5!ii sistemului imun, creqte numirul limfocitelor
T4, T8 gi se activeaztr NK-cell (natural killer:cell).

Au mai fost sernnalate triper-tgM qi hiper-lgA, de
asemenea, prezenta complexelor imune circulante.

Tratamenh manifestdrile clinice ale bolii
Kawasaki sunt autolimitate, cu excepgia anewis-
melor eoronariene, care pot conduce la infarct mio-
cardic sau moade subitl. Scopui aatamentului este
reducerea inflamaliei arterelor coronare 6i a mio-
cardului. precu m qi prevenirea n-ombozelor corona-
riene prin inhibarea agregdrii plachetare. Acidul acetil-
salicilic (aspirina) rispunde cel mai bine acestor
deziderate, dar nu are nici un fel de acliune de pre,

: : -==::-



reaire a afectirii coronariene. IGIV administratd inCoze mari, in primele 10 zile de bouh 
- 

;;* 
"f;;F::nti\, bine documenlat inu_un numar mare de

Fblic_adi recente. Dozele recomandate de IGIV srurt=E&oarele: 100 mgkg/z| timp de 5 zil" con".-
=.; ;t: 

I 000 mg/kgtzi. rimp de I zite succesi,,,
y- 

^, A 
nSl$..jng^-o singurb adminisr,are. in per_

fJae preiungiti (g-10 ore).

._-.1.""S" 
preparatului garanteaz| absenEa unor:=actu adverse la aceste doze foane mari. Dupd g

Yg-ar,J copii i care au primrr aceste doze dez-rolra anevnsme coronariene numai in 4eo ditr ca-
T , 

tgr.. deosebire de copiii care au primir doararptrrm !r care tac complicagie coronarianii intr_un
procenr de lSVo d'],jo cazui. pe termen scun, duDd
IGIV. 

-febra 
qi reactangii a. furA ,"rta ."' o*l_

-preaza remarcabil in l.j i lc (in caz de nereugiri
se reia adminisn:area).

Pe. termen lung, tratamentul cu IGIV scadeprelalenla anomaliilor coronariene Ei _ ori.um - aanellsmelor uriaqe. Sunt autori ;are recomarrdd
.ust- tratament nurnai copiilor din categoria cu riscJ: iecta.re coronarian5.

_ .D:oarece cfiteriile de predicti bilit ate nu sunr su_:rcrent de sensibile, cea mai prudentd alirudine este
;:^.? q. a trata. totri copiii cu boala Kawasaki cury..rv. rJ'r paratet. se va adminisna acid acetilsali_
cilic (aspirind) in dozl de 80_100 mg,{<g, d"rt;;;
:e. mengine ccl pugin in perioada f.Ui;la ,o, lopnmete 14 ztle de boald. Doza de aspirind se scadeapoi la 3-10 mg./kg Si aceasrd dozd se mentine dmooe 6 saptamiiru (pand ce VSH gi numirul de nom_oocrte se nornnlizeazd,t, dacl nu au apdrut anomalii
:-:*:": 

Pentru cop.iii cu afecrare .oro,rarianA,
ratam.entul cu doze mici de aspirind se mengine untimp indefinit sau - oricum _ pin6 c6nd .&o ZOnu mai eviden(iazd anomalii.

_ -Steroizii 
al cre$le riscul de apzrilie a anevris-melor coronariene, iar dipiridamolul se asociazd curidul acetilsalicitic taspirina; in dozd de :_e rne,Ln.

:n cazut anevnsmelor muitiple. pentru cazuriJi c-u:romboza coronariand simptomaticd. s_a recomandat
ov-pass coronarian.
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PERICARDITE

Alexmdru Grigore Dirnitr'lu, Ttnio Coduruche

Perirardile orule

Pericarditele acute sunt afecliuni cardiace da-
torate unui proces inflamator acut la nivelul peri_
cardului qi miocardului subiacent.



392 TRATAT DE PEDIATRIE

(1/3 din cazuri), posibil

Coxsackie A gi B, ECHO
virusul uriian.

gripal, varicelos,

tococ aunur pneumococ,
a_

me ngococ, s[eprococl,
pneullo=phila: Pdeudomonas,

Caln!)loba6ter lstus, I.iste{ia, Yersinia; Myco-
bacterium tuberculosis; Mycoplasma pneumoniae;
rickettsifl-CddJila burnetii: r-r6toZb-are: ErinmirEbi
histoiitica, Toxoplasma gondii; fungi: Flistoplasma
capsulatum, Coccidioides immitis, Blastomyces,

sclderea TA, puls mic, iar reaclional tahicardie gi
vasoconstriclie periferic[ cu reducerea perfuziei cu-
tanale;

- ffesterea presiunii atriale drepte qi venoase, cu
staz[ hepatic[ gi hepatomegalie;

- cre$terea returului venos sistemic destinde atri-

"1 + VD, care, din cauza pericardului inextensibil,
compreseaztr atriul qi VS, reduce afluxul de slnge
in VS $ deci debitul venticular;

- scS.derea umplerii diastolice conduce la sc[de-
rea perfuziei coronare qi accentueaz[ ischemia sub-
endocardictr cu perturba(ea inotropismului VS;

- cregterea presiunii venoase, uneori atingtnd 30-
zlo mmHg la nivelul jugularelor in inspir induce
irrgescenla acestora (s€rmul Kussmaul). Normal, in
inspir profund poate avea loc o scfiere a presiunii
in aortX cu 4-10 mmHg, dar cregterea presiunii
intrapericardice duce la o scidere cu > 10 mmHg
a tensiunii arteriale qi a for(ei pulsului (pulsul para-
doxal), semn esenlial in tamponad[; cu cat aceasti
diferrnld este mai mare, cu atht tamponada este mai
sever[. Pulsul paradoxal poate aptrrea insl gi ln
obshuclia clilor aeriene, ln astm, embolii pulmo-
nare, ascitl sub tensiune.

Anatomle patologlcd: modificdrlle depind de in-
tensitatea inflamaliei pericardice, cu aparitia unui
exsud8t ln cantitate redus[, bogat ln fibrinl, care se
depune pe foilelo pcrioardului, acestca devenind
aspre, rugoafc, frccandu-se lntre c1e tn cursul ciclu-
lui cardiac (frecltura perieardic{). Ulterior poate
aplrea un rev[rsat pericardic scrofibrinos, purulcnt
sau hcmoragic, fu funcge do ctiologie. In absenia
tatamenhrlui adecvat, prin organizaraa depozitelor
<le fibrind $i ultelio( a selcrozci Poate evolua sPte
o Daricarditj constiativ[.-Tablou 

cllnlc: pot fi 3 forme clinicc principale:
pericardita uscat[, pcrioardita oq rgv&sat Si tam-
ponadr.

o ferlcardlta uscatl (flbrlnoard): poate rlmine
tu ace;i;Gd;;;;T-,iEris[ constituie itadiul ini$al
al pericarditci cu liohid. Se manifest[ prin durere
gi dispnee de importan$ variabil{.

Durerea precordiald sa:u la nivelul epigastului,
h regiunea cofci, 1r um& sau bratul steng, Poatc
s[ fie relevati dc aplocoea trainte qi s[ sc accen-
tueze b incpir profund, tt pozilia culc&t sau La hrse.

Freedturu perieerdied, scmn auscultator caractc-
ristic de-a lungul marginii st&ngi a stemului gi ln
regiunca mezooardiod, eBto scccntuat! pda crc9torea
pcsiunii eu care este eplicat stetoscopul gi poatc s[

rale, pneumonii, anevrism aortic disecant sau de
artere corolare; hipotiroidisr4 insuficienl[ renaltr
cronicd cu sau l?iril dializd, chilopericard (fraumatic

cirozil hepaticl, sicklcmie, talasemic; tumori maligne
(mai rar primitive gi mai frccvent metastatice) gi
benigne (rcratoame); rcactii de sensibiiizare la medi-
csmentei hidralazin[, procainamid[, fenitoinl, izoni-
azidl, fenilbutazon!" metisergid, penicilin[, anticoagu-
lante, minoxidil ctc.; afecliuni diverse: pancreatitc,
infarst miocardic, sindroamp hcmoragipare, fistule
biliaropancrcaticc, corp shdin ln cavitatca pericar-

Fldopatologler cantitatca de lichid con$nutE ftr
ocricard este in mod normal inferioar{ la 10 cmr
iaoopil sisub 50 cm@
cardio[ ere valori negative, de la -4 la +4 mmHg
dup[ oiclul respirator, iar fur iuspir, prin sc6derea
proeiunii ineatoracice, returul vcnos sistcmic crog@.
hin aoumulars do liohid, presiunoa intrepericardicI.
va dcvcni pcrmanetrt pozitivE realiz€nd:

- roduceloa umplcrii diastolico a vcnfticulelor cu
prtrbugirea debitului pc b5taie, a debitului oardiac qi

inflarna(ia lesuhrlui colagen: RAA,

u!!



rrkze @ rcspirala pozilia sau de la m examen la
tEL Poe ayea aspectul de du-te-vino sau 3 corn-
Ireffe:

- pesistolic (contrac(ia atriald);
- sistolic, cel mai intens (contraclia venaiculari);
- prmdiastolic, survine in faza rz{,idd de umplere

y€mifldtr5- Uneori acesta din umf este mai outin
im sau nu poate fi auzii, ca in caz de tairicardie.
cmfr.rndindu-se cu componenia presistolicd. dirnd
aspectrl de du-te-vino.

Reciarra este superficiald. de inaltd frecventd,
srrine cdlare pe zgomolele cordului, ," uu."ultd
bine in pozilia agezat, aplecat inainte Si in inspir.
Semnul este variabil. poate displrea in-cateva zile,
poate persista gi cdnd apare lichidul.

Zgomotele cardiace svnt adesea asurzite sau ?n-
deplrta:te.

r Pericardila cu lichid: Qurerea .precordjald
singd este simptom major. fficant-' renfiatul

Lal_nRnq:- anlie_tare. agitagie sau, din contrd. aparie.
_ !4!!p!!4!u profuze, puls mic sau absenr Ia radialS.

Cind hipotensiunea aneriaiil nu este prea marcata

noase
(semnul Kussmaul);

inspir profund;

iir scd:--

qierii de leziuni pleurale de vecinltate, in particular
a pleurii mediastinale sau diafragmatice. lradierea
abdominald poate mima un abdomen acut. imDu-
nand- uneori intervenEia chirurgicald. hitagia nervu-
t_ui.freni9 din vecindtate poate duce la nevralgie
fte;rq{-4i--uqeori sughig

Qy,kryzfuyi. .ca,nd lichidul se acumuleazd
mar tenr. cu tabloul cLtuc mai pulin dramatic dar
la lel, de seler. Aparigia .cJg9?Si. a hipotensiunii
artenale severe qi a colapstilui sunt mai tardive gi
de-m=-are graritate. decesul putind surveni rapid .iar
unica solugie terapeudcd este puncgia pericardicd

ilsuficienli aorticd sever{"
Diagnosticul de tamponadi este un diaglostic in

principai clinic. Jeoarece in producerea $i.gravi-
tatea talnp_onadei cardiace pe primul plan este rapi-
diiiiatea-iir:Eulrri.i lichidutui qi 

_ mai pugn candraiea
I^l 

"ne. 
mlortml.a cardiomcgaliei, fErd a qd dmpul

m ca-re s-a constlrurt, nu poate reprezenta un semn
fidel pentru tamponad{.

ECC: in afara semlelor datorate revdrsatului

nu este datorati.

apare pulsul pg{AdelgL Pentru diagno"tic sunr esen-
lale: driporersiunea arte}'zd,S: cre;terea plesiun; v€-

4rare teFtat, poate lipsi. Este in gerlerai surdd,, dar
p"-"!"- :4 .!i li *yie, qi accenJgald !:,c1*qr.tcti"*,

\4 iwgleste@-^.. : : . : , ina'arasernnelordatoraterevtrrsatu]ui
darFtri, prezen6dulGia Erxpnee suDerrruala, ''.--*.dic' 

penau tamponad{ ar putea pleda: undele
iar uneori copilul ia pozigia genuiectorali, tezand, 

P-l!-3liqJi 4+qUq- suprgegiy€Eea intervaluliiTR 
'_cu pema pe genunchi sau in decubit laterai stfurg delaFa_1x144 sunEt6. subde ivelarea ST qi bradi-

sau ventral. Uneori apar semle de compresie medii cardia, sernn de glare gravitate,.care apare # ohi- , ,
astinalX: di;faglt4-dis;lonie, tuse. cei-ryqiv. 4^.tY<,;"N4 i ;/'w \'{d.g f"-"!.

g<gik-l@'sunt astrrilesu-iactgp@!9,. (6ii: este.un-.*u..n d. tt;;rd valoare dia-
trec4tu{q Poate persista in po4iunea superioar. gno-sticl. Febui r]d sb preceadl pericardocenteza: in

evhcatuluii ehiar dact*iste- irnportant. afara prezenlei lichidrilii fldfr-cEiici irpa--se=mne rJe
Alte semne la examenul obieciv: creqterea ma- debit sc{zut transmitral, cregterea diametrului tele-

tittrlii cardiace; gocul apexian de inteniitate mai diastoiic ai VD qi micgorarea celui stAng, absenla
redustr, palpabii ln interiorul matitllii precordiale. colapsului venei cave inferioare ln inspii proftrnd,

r Tamponada cardiaci (pericardici) reprezinti variagii ale fluxului aortic dependente di respiralie,
ln9resi1 .acuttr a cordului prin acumulare in prin- ceea ce corespunde pulsului paradoxal
cipal rapidi gi/sau in mare cantitate de fluid in Investiga[ii p"r""lioic", '
sacul _pericardic practic inextensibil. o Radioglafia toracicd.: pjlrru_-gg_-U-_Ieytrsat_
.. .T*l"lt clinic depinde de rapiditatea constituirii p?!"-q: $ fi" _!fuqi6d@-9-srts9ta cordu_.
tlchily.lLi peneard&: ifiEArTtunt necesari minim 50-100 cm lichid.
.1""&x'i:#ita'our--es+* dramaric, mai ares ffi T .:tltTffot-
rL@ul-!989!9!garduJ!L-dispneacq-o49-Pne9 gi rile cardiofrenice mai pulin asculite sau chiar obtuze,
J0 - Tratat de pediatf ie



pulin nete, iar aspectul este ,jn caraf[... Silueta car_
diacl depinde de pozilie: in clinostatism cordul este
glob_ulos, cu unghiwile cardiofrenice relativ asculite
gi, din contrl, in pozilia aqezat sau in ortostatiim
silueta cardiac[ este mai hiunghiulari. Uneori se
poate observa qi umbra cardiaci in mijlocul lichidu-
lui pericardic (dublu contur). Comparativ cu umbra
cardiacd. pediculul vascular pare ingustat qi scurtar.
In pericardita frbrinoasd, volumul cardiac iste putin
modificat Radioscopic se poate remarca diminuarea
migclrilor marginilor cardiace. aspect ca_re nu este
specific. Modificdrile rapide ale volurnuiui cardiac
Ia examene succesive, cu cregterea umbrei czrdiace
pot evoca aparilia unui revdrsat pericardic.

o ECG.' semnele su.nt in general comue, in
toate formele qi apar in peste NVo din cazuri. Se

;X%lfu#.fl+#.-;;ffiffiffi
gi ST. cele mai caraite-ristice 9; aatEiute*Isc[em;e;*frf$iEErdice, 

putand fi insd prezente 9i *;."-_
ditele acute. Uneori poate fi prezenttr o altemare a
amplitudinii complexelor eRS qi a undei T inde_
q:ld:"q de ciclul respiraror. mai ales in precor_
dialele drepte. Evolugia undelor ST-T se poal face
in mai multe stadii:

- stadiul I = la debut sau pericardita uscatl.
cAnd apare prima dattr durerea: s-upradenivelare a
Sf-Lgeg_gay31jlf! cu exceplia-ffieTrrt--
. - stadrul ll = nounalizarea ST. aplatizarea gi apoi
uwersa-rea undei T:

. ->--sa?nn-m-=' 
gA,t.t inversarea uryte1!_g€

diluz6:\-

- 
- -$adrut 

.rv 
= pg41g g_rrltilri La -ciLteva- strp_

tarniirx sau chrar luni. undele T se normalizeaztr.-fi-
pai6fo-gir-Fericardjc5 rdniae _ periiardita uremicl
sau ruberculoasa. unda T mai ales poate rdmane
negadvd pentru o duratd md lungd. Amplirudinea
QRS qi a undei T este diminuati mai ales in revir-
satele maxi.

. 
o- Echacardiograf.a (eclto) bidtmensionali repre-

zintd elementul esenlial de diagnostic gi de urmirire
a evoluliei rev5rsatelor pericardice. Echo monodi_
mensionald este utili mai ales in revlrsatele rnai

Conbrrurile cordului qi ale vaselor mari sunt mar

abundente, dar uneori cu rezultate false prin
zenla ar vecinltate a unui revirsat pleural

r pre-
sau o

pericardita uscati aspectul echo
(fig. 9.63 qi 9.6a).

predominant. in
poate fi normal

Fie. 9.63 , Pericardir5 cu lichid (tamponade) la un bliat de
14 ani, aspect echograJic 2D li M.

mtrrire importanti atriald sting5 ce pot mima un
rev6rsat pericardic. Echo 2D aratii aspectul fifuz
sau localizat al revdrsatului pericardic sau sediul sIu

Fig. 9.64 Pedcardirx cu lichid (ramponadii) Ia un bdiar de
14 ari aspect echograflc 2D secliune subcostaH.

.__luncia pericardicd permite. pe de o parte,
collrEea$tr-osticul ui. Lvidengiind I ichi dul peri _
cardrc !r aspectul sdu gi. pe de altd parte. are rol
terapeutic in situalia revbffatelor pericardice impor-
tante $i mai ales .in tamponadi



!:,2:::z rnictiei pericardice: dupi sedarea bol-
:-a-.-.:ini :i ::resrezie locali, punclia se poate face pe
+: subrilbidiand (Mar{an) in pozi{ie sernisezind,
:i =--rai sub control radiologic sau mai bine echo.
-*i oe pmclie cu un bizou scurl va fi dirijat oblic,
--i. s3nsa- in sus qi in spate, in direclia umdrului
=e-s- La ertragerea acului de punclie este util sd
s l.:= htrapericardic un cateter suplu, de plastic
Htru drenajul cavititii.

le revdrsatele abundente, cu erceplia tamponadei,
:'. tr'.rar3a aebuie s[ nu se ficb rapid prin aspiralie,

-- ijciridul sd curgd prin fo4a gravitalional5 intr-un
:=<igient situat mai jos decAt bolnavul. Cind se sus-

-c€azi 
un rer'5rsat puulent sau tubercuios, abor-

iui chirurgical este preferabil, deoiuece permite o
:rpiorare completi a cavitilii pericardice, se pot
iat-ace eventualele bride facilitind drenajul adecvat
\r.l !e se reaTizeze o biopsie pericardicd.

C otnplicaliiie perir:ardocentezei.. iniepar.ea miocar-
dliur, lezarea alterelor sau venelor coronare, hemo-
pericard. lezarea anerej mamare inieme. pneumoLo-
ran. lezarea ficanrlui. Punclia trebuie sd fie fdcutd
;ub monitorizare ECG continui: in momentul in
care acul atinge cordul, poate ap5Jea in V5 o mar-
cali supradenivelare a ST care dispare 1a retragerea
cului de punclie.

foamenul lichitiului pericardic cuprinde:
i.t) aspecru'i: purulenr i11 iL:fectii _bacteriene: sgro-
lEgos t sanguinole ni: tuberculozA. r iroze. RAA.
colaSeEoze. uremie. neopla2ii. rnirederir; chiios; ano-
r:ffii1nhtice sau pcstoperator: ranguinotent themo-
pericard): posttraumatic, ruptura anevrismuiui dise-
.ani de aorti, cateterism sau prin cateter centrai;

b) eramenele biochimice gi imunologice: reaclia
fur'alta r dozarea proteinelor pentru diferenqiere de
Eanssudate tdin insuficienla cardiacd): d.qzarea glu-
cozei - valori scdzute 1n pericarditele puruleniel va-
Ioarea trrtliceridelor qi a colesrerolului Inulr crescuLa
in chilopericard si respectiv in mixedem, valor-ile
3denozin deaminazei penfu etiologia tuberculoasd;
er idengierea antigenelor bacteriene prin contraimuno-
eleccoforezd;

c) fiotiul: aspectul celulelor, coloraliile Grarn gi
ZieH Nffi-ir pendR:-nryco!4qtelr ;-a ' , , .df culrun pentru bacrerii ;i b. Koch. izolare a
unor r iru-suri. -

. T*9rytr9-r?nfuL(ni A- s ilsau re:ouanla
mngnet'€a pol lr utlle tara a avea a\ anlaje majore
fagi de echo, dar permit mai ales cercetarea unol
defecte congenitale pericardice sau mediastinale.

Diagnostic diferenfial:
- alte afecliuni insolite de dureri toracice a

febr6: afeclir-mi respiratorii sau de vecindtate (pneu-
monii, pleurezii, tumori mediastinaie, ernbolie pul-
monard, anewism disecant de aorti etc):

- cardiomegaiii in cadrul anomaliilor congenitale
(stenoza valwlartr pulmonard severS, coarctagia de
aofti la nou-ndscut, anomalia Ebstein) sau dobin-
dite (miocardite acute, cardiomiopatii dilatative) la
care echo permite diferenlierea;

qocul cardiogen sau de alti etiologie, dar date-
le echo sunt evocatoare pentru afectarea pericardicl.

ftecitura pericardicl de frecdtura pieurald (care
nu este prezentd dacd bolnavul este invitat si r[-
mdni tn apnee).

Forme etiologice de pericardite:
. .Rgiggqldlele- septiee sau Saeteriene-.sfinl afec-

liuni grave pril complicaliile locale, tamponadd qi/sau
constriclie pericardice uiterioar5, cdr qi prin compli-
catriile generale. Apar cei mai adesea la virsta de
0-3 ani sau la cei imunodeprimagi, cu mortalitate
int:e 25-75Vc. Pot fi primitive sau secundare dise-
minfuilor din pneumonie, artritd septici, meningitd
sau osteomieliti. EJiqlggb sl4 lo"ocjcd rlmine pe

irySl plr!=i! soTe 4Fcazufif:-
Pericardita cu Haemophilus insolelre in peste

807c din cazuri infeclii ORL sau pulmonme, conta-
minarea fiind hematogen5. Pericardita cu pneumo-
coc, astizi mai rar5, apare in peste 90Vo rTtn cazui
prin contiguitate de 1a o infeclie pulmonarl, coexis-
tind deseori cu o pleurezie purulent5.

Semnele clinice asociazb tgmne de infecqie se-
ver4 febrd ridicard. tahicardie- slX6ire rapidh cu rul-
burdri respi'Lratoril, diipnee, dureri roracice. leucoci-
rozii imponante .u poii*J*if a.ilEe La sranla
a formulei ldncocitare; +cuespe*ia-++and- un pro-
gnostic rezer-vat. Hemoculturile pot fi pozitive in 40-
80% din cazuri. Izolarea germenului pdn culturi din
lichidul pericar-dic sau hemoculturd qi antibiograma
sunt de importanli capitalS pentru stabilirea tera-
piei .

Tjgtg$eEllql trebuie sd fie medico-chirurg ica t:
antibiotFia$iE-c-u duratd de -l-6 sriptamani qi drenaj
chinrrgical (pericardocenteza repetati nu este sufi-
cientdt. putind duce la reducerea monalitatii sub
20Vo din c azuri. Cand culrurile sunl nesative tcer-

- -+__r--<i '____i-_. .  ^_.men neloenuncat) esle tndtcala-asoclerea de celalo-
sporine de a 2-a sau a 3-a genera;ie cu un amino-
gl rcozrd



?OK TRATAT DE PEDIATRIE

Evolufia depinde de: gr_ecocitatea diagnosticului,
varsti, teren, cu mortalitate rnai ridicat[ in prirnul
an de via1i, iar prognosticul este gi azi seuei. fus-
cul de constri4ie pericardictr precoce poate fi redus
printr-un drenaj ehirurgical eficace r pericardo-
tome. tQU5rir"l,:9!lge lerm91_ lll4g_ggtr__qbt i-

-aatone.

o Pericardita hrbersloas* 25Vo dtn caz:ul su.tn
la pl-cienli sub 2-l-dTi-Ta" sub vArsta de l0 ani.
Contaminarea pericardului poate fi flcuti pe cale
limfatic[ de la o adenopatie mediastinalS, prin con-
tiguitate de la un focar tuberculos in evolugie, pril
diseminare hematogenX gi rar ca aparilie izolatd sau
asociatii cu o trberculozd pulmonar[. Lichidul peri-
cardic esie serofibrinos sau hemoragic, cu predomi-
nan1tr li mfocitarl gi concentralii _I9qq;5!_lL]Lje
adenozin^ deaminaztr, marker periru infecgia tuber-
culoas;- In uaele cazwi bacilul Koch Doate fi dece-
lat direct pe fiotiu, fie prin culturd sau inoculare la
cobai. Pericardul este ft€rolaq eu prezen{a de foli-
culi tuberculogi, formare rapidl de aderenJe intre
cele doui foile pericardice, dar gi cu miocardul qi
{esutrrile adiacente.

Cliniq de obicei debutul este insidios, cq pier-
dere ponderaltr, transpiragii noctume, dispnee gi ipa-
rilia ulterioari de dureri ioracice, rar o evolutie sub-
acuttr complicatl cu tamponadii. Examenul radiolo-
gic, ECG, echo nu sunt specifice acestei etiologii.
Cdnd se suspecteazd eliolog1a TBC, pericardotomia
chirurgicaltr este preferabil{ pericardocentezei, de-
oarece permite gi o biopsie pericardictr cu un rqzul-
tat rapid gi de certitudine. IDR la u.rberculini este
pozitivtr in peste 80% din cazuri, dar negativilatea
ei nu exclude diagnosticul. Pericardita conshictivl
poate surveni ulterior la aproape lNVo din cei ne-
tratal.r $1 ptnl. 7a 5AVc la cei tratatri, cu un pro-
gnostic rezervat. Asemqrea pericardite ce pot trec€
neobservate pot si fie la originea majoritegii peri-
carditelor constrictive aparent primitive.

Tratamentul trebuie rEalizat cel pulin inilial in

r Pericarditele aorl€ ,,benigne.. (idiopatice) afec-
lr'azd mu ales copitul mfi-id6iGiliilidultul

Etiologia este prgSgrnilant v|lali, fiind probati
doar in 2OVo din cazuri. Virusurile pot fi identifi-
cat€ prin culturi din lichidul pericardic, namfuinge,
scalm sau cre$erea titrului anticorpilor antivirali. Aso-
cierea fresvei1t5 a afectArii miocardului (cregterea
fracliunii MB a fosfocreatin kinazei) conferi carac-
terul de pericardomiocardit.il acuttr.

grl sting, de
subfebrilitiili sau febrd, hrse uscatil, frectrturtr peri-
cardicd (> 807o din cazuri), ascriild frecvent o pleu-
qgzf. _ECG poate evidenlia ih-X*g*rea p"ti.a.>
dictr, cit gi miocardicl- Lichidul pericardic este sero-
fi brinos sau serohematic, cu€lotrdngg[.]lnloci-
tar6-
< Evolulia este ln general benigntr, cu vindecare
1n citeva siptlmani, cu prognostic mai favorabil in
formele fibrinoase, decAt in cele cu lichid. Sunt
posibile recdderi Si foarte rar tampon4d_4-54qffi-
i
ori neevidente din cauza celor de pericarditi, pot
condrrce ln timp la cardiomiopatie dilatativ[ sau tul-
bur{ri de ritrn-

r Pericardita reumatismali (5-107o din pacien-
1ii cu RAA): frecvenla gi gravitatea au diminuat
concomitent cu acelea ale carditei reumalismale, iar
pericardita izolati este extrem de rari. Pericardita
este mai rapid ameliorati prin tratament cortizonic
decat ahe atingeri cardiace reumatismale. Exsudanrl
poate fi fibrinos, serofibrinos sau serofibriirohema-
tic, iar importanp produ4iei de fibrini explici in-
tensitatea frectrhuii. Echo 2D precizeazl diagnos-
licul gi evenhral alte leziuni asociate. Corticoterapia
duce la vindecarea pericarditei ln cel mult 2 s6p-
timhni, semnele ECG sunt mai durabile. iar fiec[-
tura pericardicl poate displrea in cAteva ore.

o Pericardita din trolilele lesuhrlui conjunctiv:
poate fi decelag la lOVo dtn copiii cu artritd rewTra-
toidd, ca formtr uscatil sau cu lichid. Antiinflama-

Tablou clinic debuhd in general sever estg@_
de o infectie respiratorie sau

cu

Tratamenh repaus Ia pat |n faza acuti a bolii

mediu spitalicesc facin! apel la o a$oci4ie
berculostatice majore (izoniazida, rifampicit

tnn&, cu fu"o*F md*l pq*io-u Si ,



r-iile n..nstF"€ddiene sunt eficace, dar o scurti,cgl{- foamele nonhodgkiniene, sarcoame, neuroblastomul,
*rg+31+t?€*r4!e rnai eficienle aE- 

-tumora 
wilms, reucemii. caractedstic, revdrsatulzDluba sernnelor' In LES' pericardita 

-constituie 
cea--pericardic este aprcape intotdeauna hemoragic. Evi-mai_F-Ftrtt manifestare Jardiovasculartr (25vo dtn l"rr!e."u 

-."trrlelo. 
neoplazice in lichidul pericardiccazlr:i) in lichidul pericardic se constatr reducerea penirite diagrrosticul in tumorile pericardice primi-ctacenraliei complementului,. prezenta- anticorpilor ive sau metastatice la care biopsia nu poate ii efec-atinncleari qi/sau a factorului ."u-utoid. in ioata tuati decat prin toracotomie. 'pericarditele 

neopla-KSwasaki pnnd. la 1/3 din pacienli pot sd aiba re- zi"e tr-ebuie diferenliate de revdrsatele pericardices&sar pericardic, rar progreseazr spre tamponadd secundare iradierii te?apeutice a m"aiastlnutul. sclropti 
"?T" 

unui anevrism coronarian. 
._ 2D poate evidenlia aeiuri ae ."rrd.sa. pr"r"rp *o,In sindromul psqlDericerdotomie-revdrsarul-peri-- rnu.i echogenice in spaliul pericardic. Tomografia.'-dic 'lJO-%- 

din cazqri) este asociat gi cu alte computerizati gi rezonanla magnedcd nucleard potseme: febrd. dupA prima siptdmind. de li intervenl aduce date .upli*.nr_. p.i";rli 
'iJunl. 

rumorale
da chirurgcalt-ar-e de riu. dureri 

- 
toracice, une- p.t"-d." gi intraroracice.

d 
-"*a9", frectrturd pericardicd 6i/sau pleurall.

d"B5to,tlF de lichide. hepaomegalie; tam-
P6+!ury!49_g. Biologic: uneori leucocitozd ci Feri<sdito (onshi(livi
m.aofiiie qi creqterea VSH. Examenul radiolosic
ran l&girea siluetei cardiace t_reacEie pleurald. Iar Este,rard la copil, reprezentdnd ultima etapS aecbo stabile$re diagnosticul. sindromul pare a fi da- unei inflamalii p".i"-ai"i *ot"uu, 

"ro."..uar unui rdsprms imunoloeic particular al pericar- Etiologia 
-esti 

similari cu aceea a pericarditelor
&lui 

.similar cu cel postinfict ie miocard (s1"dr;; acute, fiiid complica(ia *"i f".i".air" acute cuD€sslet sau dupx traumatismele cordului. revdrsat, mai ales purulentd qi tuberculoasf,, rar dup{

--Tratament: eg4ftlqgtsli: aspirinr 4-6 saptr- pericardita ,,b"rie"F;;;;;;i";;;;ie, exceplional
3-l*l 

mdometacrn)' 
-dar 9i p+dl:Pg 3-4 srp- dupd traumatism cardiac, pericarditi uremicE,- reu-Eararlr, care anielloreazd dramatic tabloul clinic: matismald.

* Si' la nevoie, drenajul revdrsarelor simpto- Anatomie patologici: pericardul este fibrczat,
iMtce.

..*Tr,,:$-Tr p. :"31 rung este in generar bun, lt#i:i ili?:lJi:f#kfr :"j:.*.!i lTor"::ljq'r. Por aParea recaden la oprirea terapiei qi rar de inllamalie. Fibroza epicardic6 adesea se ?ntindepericarditn constrictivd. 
9i la straturile subepicardice ale miocardului, care

r Pericardita uremici: existd o asociere bine f":::T:#1"i"tr*1?1* *":5":ffi***'#-
claoscuttr intre uremie gi pericarditi. care poate suf_ cardicc.
rai in stadiul final al insuficiengei renali cronice, Fiziopatologie: pericardul fibros gr necompliantfu diferenle biochimice noabile 

^intre -cei 
cu gi provoaci tulburari hemodinamice severe prin res-ff didizl' Pericardita survine la 35-50vo din ci- il'rc1ia expansiunii diastolice a ventrieulelor, ducAndai la cei f1t6, dialtzd, incidenJa scdzind la circa in amp ]a o insuficienli cardiacl croruce nipodia-

JE $1. pacientrii care urmeaz[ un program de stolicii FuncEia diastoliica p;;;;;;. esrc pe,.ur-Laoodializ{' Per;cardocenteza tebu;e ;fe;tuatx la bata, dar rrmpl.r"a medie qi tardivd venaiculartr esteptl3gi cu infeclii bacteriene sau la cei cu revdr- redusd, cu creqterea presiunii venoase centrale $i trans-
= *hdi-q abundent de tipul tamponadei. La pa- capilare pulmonarei funclia ventriculartr sistolicd 16-
:*^^t1!itl- "*pia 

diaiiticr 
.poate- str rezolve ma- mine normai6. cregterea presiunii u"no*, sistemice

-Eat€a ac€stor revfusate; antiinflamatoriile amelio- in inspir produce "turgescenlu j.rgutu.eto. qse.n rutnezi durerea toracicI dar nu au efect asupra reac_ Xussmaut). pulsul pari'doxal'"ai. "r*"on prezent qi
!H lichidiene. este intilnit doar atunci 

"arra "p_" ii un revdrsat

.. o pericardirere neoprazrce: primitive (mezote- 1?:ilfl!'s#ffi;,:i*,o.0fl?"*u,':*,l|n31.1:
Ii:me,- angiosarcoame); metastatice, cel mai frec- miocardic[ prin compresiunea arterelor coronare,
'.at 

prin contiguitate in: limfomul Hodgkin qi lim- fracEia de ejec$e qi d"bitul cardiac 
-se 

prtrbugesc.



Afectarea miocaniici este un factor de prognostic
defavorabil gi poate explica rezultatele mediocre ale
pericardectorriei.

Tabloul clinic include: oboseali, intoleran{5 la
exercitiu, tugescenla jugularelor, sindrom de adias-
tolie (sindrom Pick = hepaiomegalie pulsatili qi
dureroasd, distensie abdominalS, ascit[), revd$ate
pleurale, rar edeme la nivelul membrelor inferioare,
hipotensiune arteriall gi pensarea TA diferenliale,
retraclia sistolieb a gocului apexian. Tusea qi dis-
pneea apar la cregteri ale presiunii venoase de peste
15 mmHg, iar cianoza qi pulsul paradoxal survin
rareon. Auscubafor, caracteristic este zgomotul
protodiastolic -,pericardial diastolic knock", iar
zgomotele cardiace pot fi asurzite, cu zgomotul II
adesea uqor dedublat qi fix.

Investigagii paraclinice:
Emtnm radiologlc.' cordul este de volum vari-

abil, uneori normal in formele cronice, dar mlrit in
formele subacute, cinetica migcirilor marginilor cor-
dului este diminuatl; calcifictrrile sunt rare la conil
qi mai bine vizibile pe incidenp de profil.

ECG.' microvoltaj al QRS qi tulburdri de repo-
larizare ventriculartr cu inversarea undelor T si mai
rar lZOVo) ldrgirea gi crogetarea undei P.

Echo monodimens ionald: pericatd hiperechogen,
miqcare anterioari protodiastolicl a sepbJlur (edrb
diastolic notch), cu miqcare septall anGrioari bruscl
presistolicl (atrial systolic notch) eare survine la
sfdrgitrl undei P, rigiditatea perctelui venticular
stang, panta FE foarte rapid[.

Echo 2D: pericardul este ingro;at gi foarte dens,
fala sa posterioarb este adesea imobil{, bombarea
septului in diastoli spre VS, umplerea diastotce
precoce foarte rapidl tn inspir, dilatalia venei cave
inferioare care nu se colabeazi in inspir.

Cateterismu! Si angiografa evidenfazd presiuni
ridicate in cavitI{ile drepte, creqtere moderath a pre-
siunii arteriale qi transcapilare pulmonare, iar curba
presiunilor venticulare cu un aspect caracteristic:
,dip plateau" (cldere precoce a presiunii diastolice
* urmati de platou); permit evaluarea exacta a vo-
lumelor sistolice Si diastolice qi a fiacgiei de ejec$e
a VS; pemit diferenlierea de cardiomioparia resni'c-
tivl sau forma contractatd a fibroelaslozei.

Tomografa computei?.afi li rezonanla magne-
ticd.pot aduqe date suplimentare despte sediul le-
zlnnL

Forme clinice: formele subacute evolueazd de
obicei intr-un singur episod, iar din cauza afectirii

miocardice prognosticul in general este sever Ei te-
rapia chirurgical5. arc rentltate mediocre. Formele
croniee cu evoluqie mai mulli aai, cu diagnostic
frecvent tardiv pot produce un veritabil ,Ianism
pericardic".

Compliea{ii: tulburlri de ritm, enteropatia exsu-
dativh cu denutrilie, hipoproteinemie qi edeme.

Tratamentul este esenlial chirurgical: pericar-
dectomie, ale cSrei rezultate sunt dependente in
principai de starea miocardului subiaeent, putind fi
foade bune in unele forme cronice cu alurS nri-
mitivS. dar mai pulin bune in formele supurate sub-
acute, in pericardita dupi radio- qi chimioterapie.
Supravieguirea la 5 ani oscileazi, inte 14 qi 84Vo.
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II{FECIIA HIV $I AFECTARTA CARDIACI

[ogen Plstcl Crolu

Suferinla cardiacd in SIDA este consideratil azi
o cauzl importanti de boal6 cardiaci simptomaticd
(Kqsper, 1994).

In anul 1995, OMS raporta un numir de peste
un milion de cazuri de SIDA in lume, Europa pih-
sffnd-se pe al IIIlea 1oc (dup[ America gi Africa),
dacd ne referim la numlrul de bolnavi- Propo4ia
cazurilor noi inregistrate a crescut ca 2OVo in 1994
fatA de 1993. Se estimeazl ctr num[rul persoanelor
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I _ P-rtenia infecgiei cu HIV care evolueazd la
I ftmt secolului il XX.--lea a ocazonar cercerari
I -T*t.,astfel cd se gtie cd aceast5 boali este cea
I n .r,di45 afecgiune din toarl isroria medicinei.
I _ SIDA are manifestiri multisistemice, inclusil
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Aceasta a losr r ariabil raportatii,

| ={.o-..Irsttr discordangd intre incldenla manifes_
I :.il-. clinicc t5-6% din bolnavi) $i demonstra_rea

I I :$*"dografic .sau histopatologic. care majo_
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rzi numdrul cazurilor la pesre Sbq, ai ntre btt_
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*_ 'ntr€ detenorarea imunitalii celulare lscEderea
I E}erdui de limfocite CDJ+) $i prezenp anomali_
I ik echoc ardiografi c e.

J _himele date referitoare la afectarea cardiacd in
I Pl a: fost coleclionate retrospecdv. aurorii eviden_
I Fd_mocarditA la 454o dinrre bolnavii autopsiali
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cu vimsuri cardiotrope. toxoplasmozd
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*p, tavonzate de imunodeficienla celulard de
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.Calabrese {]987) raponeazi primul

I T"1* 
qi cultivarea virusului HIV din fragmente

I 
tk tiopsie endomiocardicl ob$nute de ta r.i Uot_

1 |- Se.suferea de SIDA gi cardiomiopatie dilata_

| = 
* r s-a reprogat cI fragmentele asdel obginure

| - T p_rpt fi conraminare cu sfurgele bolnavului. in
: ad 1990, W.W. Grody a demonsrrar cd afecrarea
| =di-e. in SIDA se datoregre ac! unij directe a
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rrusutui HIV indreptare impotriva fibrei muscujare

miocardice. Autorul a identificat secvenle de acid
nucleic HIV in secgiunile ob(inute din miocardul
bolnavilor cu SIDA. Se dovedia astfel c6 miocitul
9gqu9 f*" parte dintre celulele linti ale virusului
HIV. UtilizAnd tehnica hibridizirii in situ a ADN
cu lesut cardiac oblinut post_mortem, se identificd
secvente de acid nucleic caracteristice virusului HIV
in ?7Va din cazurile examinate. Existi gi cazuri
O:T"1.-o-*- in.._care suferinla cardiacd ar putea fi
atnbuirA infecliilor opornrru'ste cu virusuj-i cardio_
trope,. (virusul Epstein-Barr, virusul infeclei cito-
megalice) sau infecliei cu Toxoplasma gondii, Myco_
bacterium avium. Zidovudina, tatament cu acliune
antiretroviralS a fost Ei ea incrimjnati a avea rol in
detenorarea funclei miocardice,

Anatomie putologcir afectarea cardiaci din
SIDA este descrisl ca miocarditi sau cardibmiopatie
dilatativi. Epangamentul pericardic qi endocardita
rr.omboticd neinfecgioasd completeazd i 

-i.rut 
u ,nu_

nrlestirtlor cardiace. din care nu lipsesc sarcomul
Kaposi cu localizare miocardicl sau pericardici (des-
cris numai la adulli), limfomul non_hodekinian.

Majoritatea bolnavilor cu SIDA au cirdul mirit
de volum (16OEa fa\A de greutatea normald); pen_
o'u" o pd.f 

{in ca-zuri. hipernofia cavitililor drepte
a tost aribuitd suferinlei pulmonare concorr[rente.

t\alrunarea microscopicd eviden$azd edemul in_
terstilial insolit de infiltrat inflamator cu celule mono-
nucleare ca fiind cea mai consiant5 leziune. Fibrele
musculare, disociate de edem prezinrd o gamtr lared
de leziuni distr-oEce. de la vacuolizare celulara s-"2_
pla_sm3tici,. la gtergerea strialiilor Ei deple$e celu_
rara de glrcogen. dilacerdri ale sarcomerelor prin
edem gi acidifierea progresivtr a sarcoplasmei, evi_
denpata pnn accenruarea progresivd a fucsinofiliei
(coloralie Lier tfig. 9.65t. Leziunile de miocarditd
nu corespund criteriilor Dallas, infiltratul limfocitar
local nefrind intovdrlqit de zone de necrozl Existe
zone de necrozd rniocardicd neinflamatorie prin pro_
cese ischemice neaterosclerotice. Hipertrofi; fibr;lor
miocardice, mirirea de volum a nucleilor caracte_
rizeazd mbloul histologic al cardiomiopatiei SIDA.

Manifestiri clinice: cea mai pregnaDlA caracte_

1;d9a 
esle 

_{sc91dan1a dinne rariratea manifestdrilor
crrruce {)-oyo dm cazurile de SIDAI qi autentici_
tatea_ suferinlei cardiace, demonstrabild piir, 

-i3to*"de diagnostic neinvaziv. O cantitate micl de 
"lichid

pericardic qi disfunqia ventriculartr nu pot fi de-
tecrate clinic.
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Frg. 9.65 Miocardul in sindromul imunodeficienlei dobandite
(SIDA), aspect histopatologic (lIE 128 x). Miocarditd inter-
stiliall cu ildillral cu limfocile, edem inte$tilial difuz, altera-

rca stria{iilor cardiomiocitelor.

Afectarea cardiacd in SIDA se caracterizeazd
prin semne de insuficienll cardiacl congestiv[ sau
tamponad[, rnult mai rar tr.rlburari de ritm. Afec-
tarea pulmonarl concomitent6 face ca o parte din
simptomaologia bolnavului s[ fie atibuitl bolii
respiratofii. Edemele periferice sau edemul pul-
monar, dispneea, hepatomegalia qi scdderea capaci-
titgii de efort sunt semnele clinice cele mai ftec-
vente.

Explordri paraclinice:
Radiografia cardiopulmonard evidenliaztr boala

pulmonard (pneumonia interstilialtr limfoidi la copil)
sau infecliile oportuuiste. 507o dintre bolnavi au
cardiomegalie,

ECG; existtr modificXri frecvente, f?lri a avea ca-
racter specific. Tahicardia sinusal5 (50-6070) este
semnalatl chiar ln abseflla insuficientei cardiace ma-
nifeste. Au mai fost lntilnite tulburtrri primare de
rcpolatizarc ventricular[ (ST subdeni-velat, unde T
negative sau aplatizate), unde Q patologice ln DII-
DI gi aVL, QT prelungit. Tulburfile severe de ritrn
sunt rax futahite, dar este citatil torsada vArfurilor
la bolnavi trat4i cu pentamidin[ pentru Pneumocystis
carinii.

Echoccirdiografia 2D este considerat[ metoda
optiml de monitorizare a bolnavului cu SIDA. Cele
mai importante anomalii constatate echografic sunt
urmdtoarele: func1ia hiperdinamic[ a VS (1), sclde-
rea contactilittrlii VS (2), dilatarea VS (3), hiper-
hofia inadecvati a VS (4), creqterea masei VS ca
indicator precoce al cardiomii:patiei SIDA (5), aao-

malii .' umplerii diastolice ale VS, care precedd

disfuncga sistolicl (6), epanqa(Ent pericardic (7)'

FE t fracgia de ejecliet 9i FS ifracgia de scurtare)
evolueazi paralel (corela{ie 0,99)' FE sub 287o sem-
nificl un prognostic rezervat. DisfuncEia miocardicl
este t uantificati de sclderea contactilitilii.

Aprecierea conaact itelii prin FS poate conduce
la erori de interPretare in condi$le cardiomiopatiei
SIDA, mai ales la copilul sub 2 ani. ln aprecierea
contractilitiilii trebuie luatii in calcul valoarea pre-

sarcinii sau postsarcinii (Lipschultz). O valoare ridi-
cati a presarcinii va supraestima contractilitatea expri-
matd prin FS, iar o ceqtere a postsarcinii o va
subestima. O treime din cazurile cu valori mici ale
FS au de fapt eontactilitate normal5 qi doar incir-
care diferittr. in special sub vdrsta de 2 ani, existii
o corelalie modestl intre FS 9i contractilitate; in
schimb, diagnosticul de cardiomiopatie trebuie argu-
mentat cu dovezi a1e scdderii contractilit{ii mio-
cardice.

Evolu[ie: mortalitatea de catzd cardiacl in SIDA
este raportati ia l-6Vo din cazuri. Cardiomiopatia
SIDA este cu atAt mai sever{ qi mai probabilX cu
cAt numtrrul CD4 este mai sctrzut (corelatia este evi-
dent[ ln stadiile finale ale boti).- Pentru adul! va-
loaea ..criticff' a limfocitelor CDzt+ este de 500/mmr'
in timf ce la copil valorile sunt sub 500/mm3.
S-au dessris gi cazuri de mo4i subite' Supraveghe-
rea esho 2D gi Holter a acestor bolnavi hebuie sl
devintr o practicl curent[.

Tratarnentul afect{rii cardiace urm{reEte crefte-
rea confortului bolnavului $i est€ reprezentat de vaso-
dilatatoare (captopril 3-6 mg/kg corp/zi la copii),
medicamente inotrop pozitive qi diuretice. Terapia
cu zidorudini gi interferon ct a fost acuzatd de
efecte cardiotoxice, nedovedite in unele studii re-
cente. Tratarea concomitenttr a infeqiilor oportuniste
demonstrate nu va fi pierduttr din vedere. Admi-
nistarea periodicS de imunoglobulin[ i.v. ln SIDA
la copil are efecle benefice'

$ffiogrte

ANDERSON D.W,, \IIRMANI R.: Emerging pa ems of hesrt
disease in buman-i$nunodeficiency vitus infecdon. Human
Pathol, 1990i 21(3)1253-9

ARETZ H.T, BILLINGHAM M.8., EDWARDS W.D.:
Myocarditis: A histopathologic definition and classification.
Am. J. Cardiovasc. Pathol. 1986; 1:3-14



a
\. \

\.

I -{LTRAt'i 8.R., CORIN I., LERBOWITCH M.: AIDS in a
ta:tiair wooen wilh cardiac Kaposi sarcoma. lnncel 1993;
l:767-8.

BiER\1AN F.: Guideiines for diagnosis and management of
.adiac disease in children with HIV infection. J. pediatr.
i991:119(1):953-6.

C.{LIBRESE L.H., PROFFIT M.R., YEN-LIEBERMAN 8..
HOBBS R.E., RATLIFF N.B.: Congesrive cardiomyopathy
.nd illness related to ihe AIDS associated with isolation of

--:io\ 
iflrs fiom myocardium. Ann_ Int. Med 19g'j l0j:697_2.

.HEITUN M., KEE L,, HOLLANDER I.I.. MODIN G.-
SOMEI,OFSKi C., SCHILLER H.B.: Changes ol teft ven,
{icular systolic lunction by quantitarive ECHO Dopplei
tiot! prospective long-tem contxolled study of HMnfecred
Ddenrs. J. Am. Colt. Cardiol. 1994 (febr.):364 A.

GOFLi C., CIOFU E.P., SIMION C.. LAKY D., TOtr4ESCU M.:
Cardiac manifestations of acquired irnrnune deficiency syn
i.ome in children. Cardiol. Young 1994; 4(suppl. 1)122.

COFL: E-P,, CIOFU C., SMION C., hGARU N.. ANCA I..
TTODORES'U M.. LAKY D.. PALIN L., PLA(-IU A.
-AJ-entatea cardiacd ln SIDA la cop;]. Rev. Rom. Cardiol.
119-<: 5\ t,:54 9.

aIOFU E.P.. CIOFU C., SIMION C., ISpAS D.: In V. popescil
{.ed): Corelalie lntxe perfonnanla ventriculului stang 9i func_
ia iEunitard la copii. Progrese recente in pediatie. Asoc.
\ ' l?d Rom./Soc. Rom. petiarr.. Bucure! , ]-996. 0. l l+.

COHEN LS.. ANDTRSON D.W.. \.IRMAI{ R.: Conaesrive
cddiomyopathy on associarion wjth rhe acquired iniruno-
deflciency s',ndrome. New Engt. J. Med. i986; 3151628-30.

FAII:oN J., EDDY J., WIENER t-., ?IZZO p.A.: Human
lg1murlodeiiciency vtus infection ia children. J. pediatr.
1%9;1i4(1):1-30.

GR.ODY W.W., CHENG L,, LEWIS W.: Infecrion of rhe heart
bi the human lrnmunodeficiency virus, Am. J. Cardiol.
1990; 66:203-6.

,OSHI V.V., GADOL C., CONNOR 8., OLESKE J.M.,
VEi{DEI^SON 1., MARIN-GRACIA J.: Ditared cardiomv-
-'patby in chitdren \4ilh acquired immunodeficiency svn-
dtoEre. Human Parhol. 1988; 19(I):69-73.

jCSHI V.V.: Parhology of childhood AIDS. pediatr. Clin.
\lonh Am. 1991: 38(1):97-120.

R{SPER 8.K., AGEMA W.R.P., HUTCHINS G.M..
DECKERS J.W.: The causes oi dilared card.iomyoparhy: A
clllocopathologic rcview of 673 consecutive paiienrs, J.
-{-Et. Coll, Cardiol. 1994; 231586-90.

i{Ll- S., FISHBEiN M.C., SIEGEL R.J.: Cardiac manifesra-
rtons of acquired immune deficiency syn&ome: a 1991
up&re. Am. Hearr. J. 1991; 122(Z)t535-44.

l-ElY W.S., SIMON G.L., RIOS J., ROSS A.M.: prevalence
cf cardiac abnomalities ir human-iEmunodeficiency virus
&fection. Am. J. Cardiol. 1989: 63:86-9.

ilq-Is W., DORN G.W.: Cardiac s[ucrure and tunction in HIV

- 
!d-.cted children. New Engt. J. Med. I99jr 328U):513-4.

LIPSHTlIZ S.E,. C}IANOCK S,. SANDERS S,P., COLAN S,D..
PERV-ATAYDII A., MCINTOSH K.i Cardiovascular ma"
qiJesiation of human inmunodeficiency virus infection in
i.ofants and chiidren. Am. J. Cardiol, 1989: 63:1489-97.

IIPSHULIZ S.E., ORAVE J,, SANDERS S.P., HALE A,R..
\{CLI\ITOSH. K., COLAN S.D.: Cardiac srrucrurc and func-

j l:a:ai de oediatrle

tion in children with HIV infection lreaEd with zidovu-
dme. New Engl. J. Med. 1992;3Zj:1260-5.

LIPSHULTZ S.E., ORA\€ J,, SANDERS S.P., MCINTOSH K.,
COI-AN S.D.: Limilation ol ftaclional shofieninq as an index
oI contracti l i ty .n ped;dUjc palten'< inlecred !r 'rrb f,uman
hmunodeficiency virus. J. Pedia . 1994; 125(4): 563-70.

LUGINBUHL L.T,I., OR{VE J., MCIN'TOSH K..
LIPSHULTZ S.E.: Cardiac Dorbidity and relaled mortality
in children wirh HIV - infecrioD. JAMA 79931 269e2\:
2869 t4.

PANAI'IOTOU H., RAMSEY K., BIKKINA M., SHAROOK A..
MASSEY C.V.: Increased lefi ventricular mase. talher than
ahophy is a ptecursor ol cardiomiopathy in AIDS patients.

- 
J. Am. Coll. Caidiol. 1994 (Febr.); 365 A.

PALTN L.: Infeclia cu virusul imunodeficienlei unune (HI!).
Edil. Medical;, BucureEti, 1988.

PEZZANO A.: Cardiopalie e AIDS. Medicine. Conrmunicalion,
Viga-no e Vigano, Monz^, 1992.

REILLY J.M., CI'NMON R.E., ANDERSON D,W.. O'LEARY
T.J., SIMMONS T., I,ANE H.C., FAUCI A-S., ROBERTS
W.C., \TRMANI R., PARRILLO J.E.: Frecquencv 01
m)ocajdjLis. left \enriculal dysflrncIcn and ientrrcular
tacltycardia in the acquired inmune deficiency s}ndrome.
Am. J. Cardiol. 1988: 62:789,93.

STEFFEN H.M., MULLER R., SALZBERGER 8.,
FATKENHEUR G., SCHR{PPE M., GNEBENOW R.:
Lefl ventricular dilatation in HfV hfectioa: the role of clin
ical disease 6rage and zidovudine rherapy. J. Am. Coll,
Cardjol. 1994 (Febr.): 365 A.

DE ZUTTERE D., COUDRAY N., FORCE G., CHAMPETIER
de RIBES D., POURNY J.C., ANTONY y..
LECARPENTIERY CHENLA D.: Abnomal lefr venrricr
lar diastolic funclion in symptomatic and asymptomatjl
human irmuno-deficiency virus can-iers. Documenadon b\
ECHO-DOPPLER and digiralised M. mode measures. j.
Am. Coll Cardiol. 1994 iFebr.)r 365 A.

***: Revised Classification-System for Humat lmmunodefi-
ciency Virus Infection in Chil&en less than 13 years of
Age - MMWR 1994; 43:RR-i2.

x**: Buletin OMS i995; 72(5):12.

PROTAPSUI. DT VA|.VT fiIITRAI.i (PVil)

Alexondru Grigore Dirnitrlu

Defini$e: anatomofunc[ional, PVM constl in de-
plasarea uneia sau a ambelor foile mitrale qi/ sau
a punctului lor de coaptare deasupra inelului mital
(planul joncliunii ahiovenfficulare) in timpul sistolei
ventricula.re.

PVM poate fi:
a. primar sau idiopatic. cel mai frecvent;
b. secundar: PVM este asociat cu alte anomalii:

tulburdri ereditare ale lesutului conjunctiv (sindrom
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Mar{an, sildrom Ehlers-Dairlos - tipurile I, II, IV),
sindromul Stickler, boala polichistici renali, osteoge-
neza imperfectd, sindromul cromozomului X fragil,
pseudoxanthoma elasticum etc.; anomalii scheletice;
hipornastia;. hipomagneziemia; sindromul Tumer,
sindromul Noonan; anomalii cardiace congenitale
(DSA, DSV, PCA, coarctalia de aorti, anewismul
septului interatrial, transpozilia marilor vase, absenla
pericardului, stenoza subvalvular6 qi supravalvul4rl
aorticl); cordul at]e{ilor; sindromul QT lung con-
genital; sindromul Wolff Parlcinson White; distrofia
musculartr; cardiomiopatii dilatative sau hipertrofice;
miocardite;

Termeni sinonimi.' sindrom Barlow, sindromul de
clic mezosistolic qi suflu telesistolic, sindromul
valvelor mitrale balonizate, sindromul ,,floppy mitral
valve", valve mitrale mixomatoase, sindromul cus-
pidelor redundante etc.

Incidenfi: constituie cea mai frecvent[ anomalie
cardiacl a subieclilor anei: SVo din populalia ge-
neralS de toate versteie gi p6n[ la ITVo dintre Ie'
meile sub 30 ani (studiul Framingham). Diferenlele
intre incidenlele PVM comunicale de difedtri autori
sunt datorate in principai nerespectirii criteriilor cli-
nice qi echocardiogralice asdzi admise, cu posibi-
fitatea supraevalulrii acesteia.

Anatomie patologici: aspecte variabile ca im-
portanll: degenerescenli mixoid{ a aparatului val-
vular mitral cu acumulare de mucopolizaharide, mai
ales in zona spongioasi a valvei, fbrl reaclie in-
flamatorie, dar cu pierderea arhitecturii vahr.rlare
normale; valvele sult flasce, redundante, uneori on-
dulate, cu leziuni predominante in porliunea medie
a valvei posterioare $i in vecin[tatea comisurii pos-
tero-mediane; cordajele sunt subliri, aiungite, rareori
ingro$ate, uneori cu rupturi ale cordajelor spontan
sau prin endocarditi infecgioasS; qesterea deseori gi
a diametrului inelului mitral; afectarea valvular[ este
deseori progresiv[; se pot asocia degenerescen{a mi-
xoidl a va]vei tricuspide.

Fiziopatologie: punerea in tensiune maximi in
mezosistoli a valvelor care proemin[ in atriul stAng
ca o paragutb produce clicul mezosistolic. Cind
coaptarea celor dou[ foile in sistolS nu mai este
posibill apar regurgitarea mitrall, cat gi suflul tele-
sistolic, PVM constituind asdel qi o cauzi impor-
tantl penhu endocardita infecqioash.

Tablou clinic: la adult PVM este in peste 807o
din cazuri simptomatic, in schimb, cea mai mare

pafe a copiilor sunt asimptomatici chiar gi in nu-
meroase cazuri care asociazd o regugitarc mitral[
progresivi. Deseori la copil depistarea PVM este
consecinla unui examen de rutin5 sau pentru o afec-

liune intercuren*i, cdnd se evidengiazd prezenta cii-

cului gi/sau a suflului telesistolic.
Existi diferenle intre cele doui tipuri de PVM:
a) PVM anatomic, in general asimptomatic qi la

care semnele subiective qi cele ale examenului cli-
nic nu sunt direct legate de gradul disfuncllei valve-
lor mitrale gi progresia regurgitdrii mitrale. Uneori
primele semne pot fi cele ale unor complicalii re-
dutabile: endocarditl infeclioas5, fenomene trombo-
embolice, aritrnii qi mai rar moarte subittr sau insu-
ficienli cmdiacd;

b) sindromul PVM, in care simptomatologia este
mai evidenti, dar nu poate fi explicattr dcar prin

existenla leziunii singure, ci este datorattr asocierii
anomaliei anatomice cu o disfunclie autonomd sau
aeuroendocrind: anomalii a1e regldrii catecolamineior
cu valori sanguine crescute ale acestora, ale barore'
flexeior, ale factoruiui atrial natriuretric ete.

Astfel pot apXrea: palpitalii, oboseal[, dispnee de
efort pAntr la intoleran!tr de efod, dureri toracice,
tahicardie, lipotimii, sincope, semne neuropsihice
(anxietate pSnX la panicl, migrenl, cecitate tanzi-
torie). Durerile precordiale sant ln general atipice,
variabile ca intensitate. Deseori sunt prezente semne
de hiperexcitabilitate neuromuscular[ prin spasmo-
frlie normocalcemicl. Copiii, cel mai adesea de sex
feminin, au un aspect longilin, astenic, av0nd ano-
malii scheletice minore: spate plat, scolioz5, pechrs

escavatus, hiperlaxitate ligamentard, iar adolescen-
tele au hipomastie.

Auscultalia esie caracteristic5, dar variabilI dese-
ori de la un examen la altul gi cu rnodificarea po-
ziliei. Se pot decela: clic mezosistolic izolat apical

Si suflu teksistolic, suflu telesistolic mitral izolat,
suflu holnsistolic mitral izolat. Ciicul mezosistolic
nonejeclional se ausculti la v2rfirl cordului, avd:rd
rmeori intensitate mare. Trebuie sX nu fie confi.rn-
dat cu zgomotul II cardiac qi zgomotul II cu zgo-
moirl III. SuJIuI telzsistolic apical esie in general
dulce, de &ecven![ inalth qi uneori poate fi auzit
doar in anumite pozilii. Alteori este rugos, crescendo
sau descrescendo in cazul rupturii de cordaje-
Auscultalia poate {i insl qi mutd sau atipicd: uneori
zgomotul I poate fr accentuat din catza remanierii
valvei, iar rar se percepe un zSomot diastolic da-



tfi'at ralvelor miaale ingrogate. Beta-blocantele pot
aenua pird la abolire auscujtatia pVM.

Unele manevre por modif ica ausculLa!a in pVM:
a) manevre care cresc dimensiunile si volumul

renu-iculului stang {adminiso-are de fenilefi-ind, meto-
ramine. schimbare rapidd a poziiiei din a$ezat in
culcar sau din picioare in squatting, bradicardia):
=duc gradul de prolaps gi de rcgurgitare mitrali,
deplaseazd ctcul spre zgomotul II gi scurteazi su-
flul telesistolic;

b; manevre care reduc dimensiunile qi volumul
\-S fadministare de nitrit de amil, manevra Valsalva,
u-ecere brusc[ din pozilia culcat in aqezat sau din
erszat in picioare, tahicardia): cresc precocitatea in
si*,:ld gi imponanla proiapsului gi a rigurgit.drii mi-
:zle. cu deplasarea clicului spre zgomotul i, alun-
_rirer qi intensifi carea suflului.

Explordri paraclinice:
Fonocardiograma poate fi util6 penu! demon-

*area prezen{ei clicuiui qi evidenlierea caracter.elor
dlului telesisrolic.

fCG poate prezenta in peste 50Vc din cazuri
nodific6ri in general nespecifice, care pot varia in
orrsul evoluliei:

- tulburd.i de repolarizare yenticuktrd (tnde T
se_gative in derivaliile DII, DIII, a\iF, V5, V6;

- tulburdri de itn (iwegistrare Holter): extra-
:rstole atriale, ventriculare, accese de scurti duratl
tie tahicardie paroxistic[ supraventr:iculard qi chiar
3e fibrilalie atrial5 sau verhiculare, aritmii ventricu-
lae complexe. Incidenla sindroamelor de preexci-
rcie ventricularb este de hei ori mai mare ca Ia
corrnal- Asocierea uneori cu inten al eT preiungit
aJ putea favoliza zritmiile ventriculare seyere si
chi:r moaflea subiri. Elonul gi beta-blocanrele por
mcdifica aspectul ST-T;

- blocuri atrioventriculare gradele l-trI, bloc de
ramurd dreapti sau stingd;

- devialie aiald stdttgd, mai ales in cazurile cu
iryoftanli regurgitare mitrald, hipertofie VD, dila-
:4e ahiald dreapti sau hipertrofie VS. Se noteazd
Feyalenla mai mare a potenlialelor ventriculare tar-
dive asociate cu risc crescut de aritmii ventriculare
complexe.

Lranenul radiologic al cordului este in general
oormal in absenp alror curdiopadi congeniale sau
i:bindire iau a unei irsuiicienqe minaji ,evere.

Ech,ccardiograJia (echo) reprennt| tehnica de
diagnosdc de eleclie. datele obiinure in echo lD

fiind mai sensibile qi mai precise decdt in modul
M:

- Echo mc.d M. in principal se eviden{iazd la
valra mitali posterioard: un recul arormai poste-
rior telesisrolic t.jn cuib de randunicd...1 sau holo-
sistolic (,jn hamac"), cu o addncime 2 3 mm si
respectiv 2 5 mm. ia diasrold valra minald ante-
rioard poate avea un aspect hiperechogen cu linii
sistolice multiple, ?nsolit de miqcare sistoLicd ante-
rioare, cre$terea vitezei pantei FE gi a anplitudinii
pantei DE. Se citeazd inchiderea par-fiald sau com-
plete in telesistqla a sigmoidelor aonei. un timp de
ejeclie aortic prelungit, hiperchinezie ventriculard
stdng5. prolaps tricuspidian asociat.

- Echo 2D in incidenlele: parastemal $ang axa
lungl (datele cele mai corecte qi fiabile), cit qi api-
cal ,1 caritdLi oau subxifoidian ,l caviLitr, eiiden-
iiazd: bombare sistoficd anormald jn atriul 

"tane auneia sau ambelor foip d!-ale t deplasarea in aniul
stang a punctului de coaptare a valvelor; ingrogarea
valvelor mitrale (degenerescenla mixomatoasd) care
sunt redundante (> 5 mm) in diastold; dilatarea ine-
lului mitral; aspect ondulat al valvei mitrale ante-
rioare adesea in protodiastoli; prolaps tricuspidian
asociat.

Echo Doppler permite evidengierea qi evalua-
rea cantitativd a regurgit5rii mihale gi/sau tricuspi-
diene asociate (fig. 9.66, 9.67).

Fig. 9.66 Folaps valvular mitral pansistoLic, aspect echografic
2D 5i mod M. Valve mikale redundante.
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TABELUL g.XV

CRITERII DE DIAGNOSTIC
IN PRoLAPSUL DE vALv;, MITRAL,(

Deplasare uloari / moderati
supedoari ln sistolI a fo4elor
mitalei asociatd cu:

Auscultaiia
CLic mezosistolicftelesistolic r

suflu telesistolic

Echocardiogralla
bldimenslonali

Deplasare marcate (>3 IIrm)
a punctului de coaptare ln
parastemal stang $i/sau

Ausculta$a
Zgomotul I accentuat J- suflu

holosistolic apical

Echocardiogralia
bidlmensionali

Deplasare superioarl in sistolx
izolatd moderati a fo4ei
posterioare a mitralei

Deplasare sistolicS modead
a punclului de coaptare a
celor doua foile ale mitralei

Echocardiografia
monodimenslonali

Recul postedor pansistoLic al
mihalei

Echocardlogralia + aramneza
Deplasare ln sistoli moderatd a
pulctului de coaptare a
foilelor mitralei asociate cu:
- atacuri cerebrale ischemic€

tranziaorii la tineri/aErawoza
fugace

- mde de gadul I cu cdt€rij
majore de PVI4

Fig. 9.67 Prolaps valvular mibal, echografie 2D axul lung
palastemal smng.

Cateterismul ti angiocardiografa sunt foarte rar
necesare penfu stabilirea diagnosticului PVM 1a
copil. Pot fi insl utile pentru investigarea altor le-
ziuni cardiace, regurgitiri mitrale severe sau aso-
cierea de leziuni ale aderelor coronare etc. Critedile
de diagnostic in PVM sunt prezentate in tabelul
9.XV.

Evolufie gi prognostie prognosticul PVM izo-
lat la copil este excelent pe termen lung, deqi este
recunoscutl posibilitatea agravlrii leziunii 1a unii
pacienli. Insuficienta mitali importantl este rar6 la
copil in afara asocierii cu sindromul Marfan, cind
se poate pune problema protezdrii valvulare. Rup-
tura cordajelor este excep1iona16.

Complica{ii (favorizate in principal de insufi-
cienla mitrale $i redundanta valvularb):

- endocardita infeclioasl, care survine rnai ales
la adtit (5,3-8,2Vo);

- aritrniile cardiace, care pot fi evidea[iate clinic
qi ECG atat in repaus, cdt gi in efort. inregistrarea
Holter poate fi necesari 1a pacienlii care prezintl
palpitalii, ameteli, sincope, lipotimii, dureri toracice
impoftante, istoric familiai de moarte subitS;

- progresia regugitdrii mitrale, rard la copil;
- ischemia cerebrald: accidente vasculale cere-

brale (atacuri ischemice tranzitor;i, hemiplegie acutd,
infarct cerebelos, amauroz5 tranzitorie, ocluzie arte-
riolard retinian5), abcesul cerebral - foarte rar la
copil, mai frecvent la adult;

- moadea subit6, exceplional5 la copii, mai ales
la cei cu factori de dsc: aritmii ventriculare com-
plexe, regurgitare mitral5 important{, prelungirea in-
tervalului QT, antecedente de sincope, palpitaqii,
ananmezi familiall de moarte subitl.

Tratamenh forma asimptomaticl a PVM nu ne-
cesiti tratament gi nici restriclie a efortului fizic, ci
doar o supraveghere echo. Cei ce fac sport de com-
petitie, asimptomatici, cu regurgitare redusl sau
absentd, dimensiuni 9i firnclie normald a VS, trac-
tul aortei normal, tolerantl nomala la testele de
exerciliu, ferl aritmii cardiace pot participa la com-
petigi sportive. Pacien[ii simptomatici necesiti insl
o evaluarc completi, inclusiv evaluare Holter. Pacien-
trii simptomatici cu obosealS, dispnee qi dureri toraci-

rupturx de cordaje/dilatalia
inelului mitral
regwgitare mitrali
(la Doppler)

Recul superior asimetJic al
uneia dintre foilele mitralei
h parastemal sting qilsau
apical

Echocardiografia
monodimenslonali

Prolaps telesistolic important
+ lnglo$a€a foi{ei anterioaie

Echocardlogralla +
Deplasare moderati a punctu-

Iui de coaptare a foilelor
mitralei asociad cu clic
mezo- sau telesistolic intens
sau suflu holosistolic sau
telesistolic intens apical sau
,,whoop"/,,honk" telesistolic



€- da fErI PVM complicat qi care nu prezintd arir
mii. necesiti doar urmirire echocardiograficl. in caz
de inroleranli funcgionald. palp;ra$i. rutburari de
:TEr paronstce, se recomandd o evaluare cardio-
lq:ici complet6 repetatd Di beta-blocante (propra-
nolol) care reduc incidenla aritrniilor, scad fricvinta
c.ardiacS- reduc anxietatea qi durerile roracice.

Aaulovalvuloplastia mitrald, preferabild unei pro_
=z5d valvulare este rareori necesarl la coniii cu
P\at ;i doar in cazul unor insuficiente mirrale ,e-
i=e progresive, dupd rupturi de cor.daie, endocar-
Citi infecgioasd sau unele forme severe de sindrom
\{arfan. hofilaxia endocarditei infectioase este ne-
csard in PVM insogit de regurgirare mitrali ;i/sau
iryrogare a valvelor > 5 mm, simptomatice sau nu.
coaform recomanddrilor AHA.
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b;rr Pe*ol Goftr

Cardiomiopatiile primitive sunt boli ale miocar_
.&'hri. caracterizate printr-o mare heterogenitate ge_
:etici. morfologicd, clinici $i funcFodlx. Ele ;

similitudini clinicopatogenice. Peste 60 dinhe enti-
tdlile inscrise in catalogul boliior genetice (500 la
1 noiembrie 1995) au qi cardiomiopatie inh.e sem-
nele clinice. Dintre acestea 32 sJ transmit auto-
zomal dominant,35 autozomal recesiv sau X-linkat.
Unele sunt asociate cu miopatii sau disfunclii mo-
torii, altele cu boli de stocaj. in func1ie de carac-
terele anatomice gi funcfonale cardiorniopatiile sunt
hiperhofice, dilatative sau restricdve.

(ardioniopatii hipertrofire ((llH!

DefiniJie: CMH se caracteri zeazd, pirn hiperhofia
{ffu5 dilatalie) a peregilor r entricull.rluj si:ing. in
absen(a oriclror cauze hemodinamice sau sistemice
care s5 o genereze.

Genetici: CMH sunt boli genetice ale elementu-
lui contractil, cu transrutere autozomal clominanti,
S-au identificat modificiri la nivelul a 4 gene care
codificd cite o proteind sarcomericd contractild, cae
sunt srtuate pe cromozomii 14, 1, 15 $i 11 respec_
tir. Penul a documenla exrema heterosenikte se-
neticl a CMH trebuie subliniat ca fi-ecireia iin
aceste gene ii corespund circa 50 mutatii. 30o-k din
cazurile Ce CMH se darore>c unei muradi la qena
lanturilor grele ale B-miozinei situare pe 

"ro*-oro-mul 14 (14q12). Aceastl variantd mai este cunos_
cut{ sub numele de BMCM (cardiorniopatia cu B_
miozindl. Arr mai fosr identificate gene anormale Ia
nivelul cromozomilor 1 (1q3, gena care codificd
troponina cardiacd T), la nivelul cromozomului 15
(15q?, gena care codificd L-nopomiozina) qi la ni-
relul crornozomului ll icodificd legitura mio;nei
cardiace My BPCr. Nu roare tadl;iie cu CMH Dor
fi grupate in una din acesre caleqor;i.

hdivizi identic genotipic por a\rea manife.rd-ri
fenotipice diferite, asfel cE s-a posnrlat cd CMH
este un condnuum. de la c l in ic asimptomat ic la
forma clinicd Cescrisd in ci4ile clasice.

Se acceptl azi cd standardul de aur pentru ciia-
enostic este diagnosticul generic, deoarece clinica.
ECG gi echo pot fi nesugesdve penb,u diagnostic
sau prezintb doar manifest[ri subiile, dificil dJ inbf_
pretat. Aceastd realitate tulburd judecata medlcal5,
CMH frind cea mai ftecventd cauzd de moarte su_
biti la adolescent gi adultul t6nIr. Exanianul gene_
tic e'te foane scump qi puln accesibil in lara ioas-
tra.
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Se consider[ cE prevalenla genei ?n populalia
generalS este de 1/500 CMH, fiind cea rrrai f,recven-
td boall genetic{ a inimii.

.Ilistologie se constatd o creltere a diametrului
transversal al fibrelor miocardice, care sunt hiper-
rofiate gi au forme bizare. intre celulele adiacinte
existi conexiuni intercelulare. Fibrele miocardice nu
mai sunt paraleie, ci au un aspect d,ezorgasizat (as-
pect care nu axe corespondent in magnitudinea in-
groglrii peretelui ventricular). Se pare c[ aceasti
,dezordine" este la originea anomaliilor de transmi-
tere a impulsului electic Ai predispune la nrlburdri
de ritm- Existt de asemenea zone parcelare de fi-
brozd interstiliall qi ingrogare a perelilor vaselor co-
ronate,

Clinic6: deqi este o boald genetic[, expresia cli-
nici a bolii se deslvdrqegte spre adolescenga tardivd
sau la adulhrl $ner (18 ani), astfel c{ este mai co-
rect sd se vorbeascl despre o evolulie morfoclinici.,
predeterminati generic- Expresia fenotipici lipseqte
in copil[rie sau, dac[ a fost identificatd, este vorba
de cazuri care vor evolua sever. Se considerl c6,
de fapt, num{rul cazurilor de CMH este mai mare
la v2rsta pediaAic[ in comparalie cu v6rsta adulti
$i chiar s-a avansat ideea c5 sunt de 17 ori mai Aec-
vente cazurile dacl referirile se fac numai la cazu-
rile autopsiat€ cu diagnostictl de modte subiti. Daci
se accepti cd riscul de decas este de 4Volnt, vfusta
medie de supravieg:ire Al CMH este de 16,5 ani.

Heterogenitatea geneticd igi are expresia in he-
terogenitatea clinicl. Varsta medie de debut clinic
este 6,7 a 0,8 ani. Cazurile au o important6 aglu-
tinare familial5. Manifest[riie clinice variazd de 1a
insuficienlI cardiac5, hrlburld de ritm pdnd la cli-
nic asimptomatic. Diagnosticul de CMH nu este un
diagnostic clinic. Atrag atenlia dispneea de efort,
durerile precordiale de tip anginos, palpitaliite, sin-
copele, disritrniile ventriculare, decompensarea car-
diacd Si, retroactiv, moart€a subitd la un copil apa-
rent s6ndtos.

- Sincopa reprezinti un semnal de alarmd in
CMH, dar ea trebuie diferenliatd de forma benigni
a sincopei vasomotorii, care este mult mai frecven-
td ?n practica zilnic5. Sincopa din CMH este con-
sideratd. o moalle subit5 ratat6. Repetabilitatea sin-
copelor agraveazi prognosticul. Este generatl de
debutul brusc al unei tahiaritmii (atriale. ventricu-
lare), de bradiaritmie, obstnrclia marcatd la golirea
ventriculului sririg in sistold, disfuncJia sistemului

nervos autonom sau interacliunea dinne ischemia
miocardici (fluxul coronarian nu acoperl nevoile
metaboli€€ ale unui miocard hipertofiat) qi disfunc-
lia diastolicl (ventriculul sting hipertrofiat nu reu-
Eege si se contracte sufrcient gi nu gole$te complet
cavitatea ventriculari).

- Moartea subiti survine la bolnavi anterior
asimptomatici, cu virste cuprinse intre 12-35 ani,
uneori dupi rin efort fizic susfinut (moartea tineri-
lor atleli). Mecanismul mo4ii subite se suprapune
peste cel a1 sincopei (moade subitd ratatd!), gi
anume obstruc{ia tractului de ieqire din ventriculul
stAng in timpul sistolei, hipotensiunea arterialtr in-
dusi de efort, ischemia miocardic[, bradi- sau tahi-
aritmiile ventriculare (mai rare dectt la aduit)" Se
pot identifica urm5lodi factori de risc de moarte
subiti:

- artarnnezd familidn pozitiv[ (ake cazuri de
moarte subitl la tineri, ceea ce semnifici o mutatie
geneticd cu prognostic nefavorabii);

- sincope repetats in antecedente;
* 2-3 episoade de tahiaritmii ventriculare iden-

tificate cu Holter;
- hipertrofie ventricular[ st6nga remarcabile @CG,

echocardiografii);
- varsta micd la stabilirea diagnosticului de CMH

(prognostic rezewat);
- hipotensiune arterialS marcatd la testul de efo{

recomaldat ;entru evaluarea sincopelor,
In absenla standardului de aur, diagaosticul ge-

nefic, bolnavii sunt inclugi ln diagnosticul de CIvIH
dupl evaluare paraclinicl.

Examene paradinice: ECG este adesea modifi-
cat, chiar dac5 semnele cliaice nu srmt sugestive pen-
tu diagnosic. Modific5rile ECG precedl pe cele echo-
cardiografice. Ele au o specificitate de 1007o gi o
sensibilitate de 62Vo. Ensttr criterii ECG majore $i
minore pentru diagnosticul CMH (tabelu1 9.XV!.

TABELAL g.XW

MODIFICARI ECG iN CMH

Scorul Rotrriilt-Estes > 4
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Trcnrplcntul de rord lc topil

(rrrnen Golu

Primul transplant de cord din lume a fost efec-
tuat in Africa de Sud de c[tre Christian Bamard in
anul 1967. Doar 3 zile mai mrziu s-a efectuat $i pd-
mul transnlant de cord la rm nou-nbscut de 18 zi1e.

Transplanrul de cord se constinrie din anii '80 ca
o metodtr altemativtr, .,,eroicE ', penau rezolvarea unor
cardiopatii aflate deasupra resurselor rmor metode tera-
peutice medicochirurgicale dintre cele mai sofisti-
cate. Doutr categorii de copii intri in discugie, qi
anume: copilul mare, cu ilsuficien$ cardiacd intrata-
bil5, prin cardiomiopatie idiopatictr Si nou-nlscutul
cu malfonnalie congenitald complexi (hipoplazie de
cord stdng).

Problemele etice, tehnice gi de supraveghere post-
operatorii sunt diferite pentru cele dou[ categorii de
v&st5. Cea mai mare experienld a tansplantului de
cord la nou-n[scut aparline Universititii ,J-oma
Linda" din California (1990).

Indicaliile transpianhrlui de cord la nou-nlscut
sunt bolile congenitale de cord complexe, dintre care
hipoplazia de cord st6ng este'cea mai frecventl op-

1iune, urmatl de cardiomiopatie qi hrmori inhacar-
diace. Pan[ in anul 1993 se efectuaserl deja > i00
tansplantri de cord la nou-ndscut, cu o rat[ de
supraviefuire dupd 3 ani de 75Vo.

Evaluarea pretansplant a recipientului necesiti o
analizl multidisciplinar[: echocardiognfie, echo
Dopplei, cateterism cardiac cu evaluarea rezistenle-
lor pulnonare pentru precizarca diagnosticului ana-
tomic qi fimclional al aparatului cardiovascular. Se
adaugi bi1an1ul fincliei renale gi neurologice, cerce-
tarea posibilelor infeclii transmise transplacentar, HLA.
Evaluarea psihosociald gi o lungi convorbire cu p5-
ringii sunt absolut obligatorii. Nu vor fi incluqi su-
garii cu hipertensilme pulmonari severi sau insufi-

cia{i organicl multipl5, ca qi copiii infectali viral
sau bacterian (qi nevindecatri). Echilibrul psihologic
perfect al familiei este o condilie obligatorie.

Problema donatorilor de organe in pediatrie este
extrem de delicat5. Au fost deja codifrcate criteriile
care perait incadrarea cazului in moarte cerebrali
gi cea de moarte clinic[ (suslinerea func1iilor vitaie
doar cu ajutorul aparatelor). Un donator de organe
aebuie sd indeplineasci criteriile de moarte cere-
bral[, dar s6 aibi cord slnltos- Problema concor-
danlei dintre talia donaiorului qi primitorului este o
altl problemtr delicat de rezolvat in pediatrie. Unele
diferenle de dimensiune (307o) sunt acceptate de
ciue chirurg. Deoarece alencefalii nu pot fi eva-
lua1i dupd critedile acceptate, ei nu pot fi donatori
de organe. Ordinea in care se fac ligaturile pentm
implantarea grefei este urnltoarea: atriul stang,
aorta, atriul drept, a.rtera pulmonarl. Se utilizeaz5
izoproterenol, dobutamini sau dopamin[, pentru a
ajuta firnclia organului impiantat. Se noteazl ca
posibil[ disfuncJia ventriculari dreapti imediat post-
operator, care poate fi severl dac5 preexistl hiper-
tensiune pulmonarl. Prevenirea rejetului de gref[ se
face cu medicalie imunosupresivX (corticosteroizi,
ciclosporinl, pticorpi monoclonali impoli'iva lim-
focitelor T3). In ciuda acestor mdsuri, rejetul de gre-
fd este pricipala complicalie a transplantuldLi de cord
la copil, cu incidenli maxim[ ln prirnele 3 iuni
duptr transplant

Rejetul de grefd este identificat clinic, echocar-
diografic gi prin biopsie endomiocardic{. Primele
semne clinice srmt fatigabilitatea, scbderea apetitu-
lui gi tahicardia. Echocardiografic se constatd sc6-
derea fo4ei de contraclie a miocardului, regurgitzre
valvular5, lichid in pericard. Pe ECG apar exha-
sistole atiale qi ventriculare considerate semnal de
alarmI pentru rejetul de gref5. Standardul de aur
rlmAne biopsia endomiocardic[, metodd invaziv[ care
presupune anestezie general[, risc de perforalie ven-
tricularl. Se practicd cel pulin o dati in primele 6
luni dup[ intervenlie. Sunt necesare minimum 5 frag-
mente recoltate din diferite zone (sept, apex). Rezul-
tatul histologic negativ permite sistarea corticote-
rapiei. Nou-ntrscu1ii tolereazd mai bine grefa decit
varstele mai mari gi necesit[ un timp mai scurt te-
rapie imunosupresivl- Existi noliunea de rejet vas-
cular pentru a explica leziunile coronariene de tip
aterorratos intAlnite dupl 5 ani de la opera[ie la 30-
50Vo dlntre copiii qi adolescenlii cu transplant de
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Cdteriile ECG pentru diagnosticul CMH sunt

rcalti rmfortante, ele fiind prezente la 5AVa dintre
Erolaavu care nu prezentau hipertrofie venldculari
vingi la eraminarea ultrasonograficd,

Erhocardiografa poare i<ientifica Ei mdsura cu
3racdtate grosjinea pererelui i.entricutLrlui .tane t.i_
=--u-rcd. asimetrici ). grosimea se|rruluj ;r]ter\;nni-
c;iar 5i migcarea anrerioard a toiiei anrerioere a
r-alvei mitrale (SAM - ,\)stoTic otLteiar motion\.
mniiderati tipicd pennrl Cl\lH dar prczenri doar lr
oaciengii care au HVS (fig.9.6g A ri B). Magni_
ndirea si durara miQ(iirii sisiolice anreri.rare a fol;ei
aitrale anterioare este direct propor$onal5 cu mag_

nitudinea gradienfului la nivelul tractului de iesire
in sislold 

-'i cu regurgirarea rnin-alii fi ind o dovadl
a obstacolului subaortic. Grosinea de ) 15 mm a
peretelui ventricxlului sting este considerati un cr;_
teriu de diagnostic, dar existi qi cazuri mai subtile,
care au fost incluse in acest diagnostic, la o grosime
ventriculari de numai 1-? mm. Destule p*rrJ*" 

",CMH identificate prin era,ren genetjc nu prezinid
hiperrofie ventriculatd stAngl Celelalle semne ulha_
sonografice sunt o cavitate ventricuiard S 45 mm
(detcritl ingroqirii peregiior ventr-iculari) gi o cavi_
tate auiald srangd dc mai mari dimensjunj. su*eeranC
disfunc{ia diastolic5. Grosimea peretelui venicular
.l,ang poare fi .-normirid.. pdnA la varsta adulta la
indivizi sigur afectaii. HVS poate fi simetricd sau
asimehicL (obstrlclie subaortic[), iar gradientul de
expuizie poate depiqi 40-50 mml{g. Criteriile echo_
cardiografice de diagnostic ln CMH sunt sintetizate
in tabelul 9.XV .

T/.BLLT]L 9.XVfi

CRIl ERII ECHOCARDIOC R {FICE
DE DIAGNOSTIC iN CMII

. Grosimea l,eretelui ventdcular > 13 r! l

. fjU"*ga anormald a foi{ei miirale anrerioare SAM (legati
de gradieniul sisrolic)

n GradjenluL si"rnl ic > 50 mmltg rf i ,-rne ob\trL,c,rvel
.  Kaponul 8rorf ie perele vcnrr icujar r lbnl/seft > l .J
. l-rtrensicnea cavilalri vent.iculLllui stlng'< 45 uLnr
. lnchiderea ptematuid a vaivlilelor aortics
. Regu€iraiea \; .rcl ica nxri ,Ja /exptrca ..nJocardiLa./
.  Misa \enlr ic uiaf i  crescut,
r Dinensiuni crescuie ale at ohi sreng (secundar disfulcqiei

dlastoiife)

B

:J -1* 
Cardiomi.pari .  hipcnroirca obslmctiva. e(hoe,al- ic

Jr. !:cuune ax lun! parartemal. Se remarci brpcrrrofie imen
ii  e seprului v(nrf lcuiai srang. A: Dlalrola. ca,vitale renrr iru-
-.e"i  arulr redJsa. B: Si\ tol i i  ca\ i tate ventr j .ulara slanga aproape
:jF E-s!E" obstruclie sevete a kacrului de ieqire din ientricuiul
i-!9. Pedcardita asociati (zona sonorrarsparenti din jurul

ecoulu cordului).

CArcva preciziri mai sunt necesate. Embrionul,
f[tul $i nou-n6scutul pot prezenta hipertrofie seotali
t 'anzirorie benignd. care face pane din dezvoliarea
normald a cordului la copil. Nou-ndscurul din mamd
diabericl poare avea o lbrmd benigni de HVS.
Diagnosricul ulnasonografic,a avea i-n redere exis_
tenla cordului atletic (hipertrofie benigni fiziolo_
gicdt.. Exelci!ul fizic suslinur {sporrul de per{or_
mantd) poate conduce la crefterea in dimensiuni a
ventriculului sting, cu ingroqarea peretelui ventricu-
lar $t cre;terea masei veatriculare,

Afectarea cardiac{ din urmitoarele boli a fost
etichetatd uneori drept CMH: scleroza tuberoasi.
ne u rofibrornatoza. ataxia Friedreich, sindroamele
Tumer gi Noonan.



Prognostic existii o heterogenitate remarcabili a
istoriei natr.rale a acestei boli. Unii pacienli rtrmin
a$imptomatici toate viata. Screening-ul tutror tine-
rilor atle{i pare obtigatoriu qi este inclus in legis-
lalra multor 1dri. Mortalitatea prin CMH este de 6Va
la vfusta copilfiei gt de 3-4%o/an in centreie de re-
ferinli. Raportat la numXrul relativ mar-e de cazuri,
mortalitatoa pare mai sclzutb decit se estimase
anterior. Riscul stratificat in CI\'tr{ este urmitorul:
moarte subitl, tahiaritrnie ventriculard qi insuficienld
eardiacl. Instalarea decompensirii cardiace este de
prognostic grav, decesul survenind la interval de
circa 2 ani. Dup[ aceea, cele mai delicate probleme
se pun in legltur[ cu prognosticul bolnavului asim-
ptomatic dar diagnosticat genetic ca suferind de
CMH. Ce fel de activitate sportivi poate susline
acesta sau este mai mai prudent str evite orice efort
fizic suslinut?

Tratsmenhrl CMH are ca scop prevenirea morqii
subite Si cre$terea calitilii vielii prin tratament sim-
ptomatic, care are in vedere imbuniti{irea umplerii
diastolice gi reducerea ischemiei miocardice. Dver-
sitatea clinictr qi geneticX a CMH face dificil[ pre-
scrierea unui tatament standardizat.

Medicagia beta-blocantd (propranolul) este indi-
catll tuturor bolnavilor simptomatici sau asimPto-
matici la care grosimea perelilor ventriculari este de
>35 mm iar gadientl de expulzie sistolicl >50 mrnHg.
Efectul favorabil al acestei medicalii asupra dispneei,
a durerilor precordiale qi a tolerantei la efort pare a
fi datorat scdderii ritmului cardiac, care, prelungind
diastola, favorizeaz[ umplerea pasivl a ventriculului.
Efectul inotrop negativ scade nevoile de oxigen ale
miocardului. Nu existtr nici o dovad[ c[ medica-
mentele beta-blocante protejeaztr pacienhrl de moarte
subitd qi nici cd administrarea lor profilactictr ar
impiedica progresia bolii. Se remarc6 necesitatea
creqterii succesive a dozelor. Se accepti adminis-
trarea beta-blocanblor ln toate cazurile cu gradient
sistolic crescut, chiar 1a adolescenli asimptomatici,

Verapamilul lblocant al canalelor de calciu) se
administeazi fui doz[ de 5 mglkg/A, ca medicament
de a doua opliune, ln funclie de experienla gi pre-
ferinla medicului. Efech:l favorabil se datore€te ame-
liortrrii umplerii ventriculare qi probabil reducerii
isobemiei miocardice, Verapamilul este mai frecvent
recommdat la formele neobskuctivg sau cele aso-
ciate cu dureri precordiale. Asocierea ambelor tipuri
de medicamente pare avantajoas[, iar administrarea

succesiv[ (in caz dg insucces) se practicd de aseme-

nea. Dac[ apar serme de insufrcien![ cardiacl,
a&usul diureticelor are efect favorabil.

Fibrilalia ahiali survine rar la copilul cu CMH'
dm r5snunde favorabil 1a amiodaroni (Cordarone)'

in doze de 100-300 mg/zi, care are qi ro1 in preve-

trirea recurenlelor qi posibil a morlii subite.
Stadiile fina1e cu insuficienli cardiac5 benefici-

azl de adausul inhibitorilor enzimelor de conversie-
Cazwi rare la vArsta pediatricl care au un gra-

dient de golire > 50 mmHg pot fi remise tratam€n-
tului chirurgical. Acesta este rezervat exclusiv for-
melor obstructive. Se practicd miotomie/miectomie
septal[ transaortici numai pacienlilor simptomatici,
deoarece obsguctria tractului de iegire din ventricu-
lul sting asimptomaticd este compatibili cu o lon-
sevitate normald. In ultimii ani s-a recomandat $i
facing-dual secven{ial (DDD) 1a pacienlii cu CMH,
dar nu existi oonsens asupra eficienlei metodei.

CMH este o containdicali€ absolutii pentu admi-
nistrarea de digoxin, nitit de amil gi nitroglicerin[.

Datele genotipice au mare valoare ln alegeiea
strategiei terapeudce, unele mutalii fiind mai bhnde,
altele cu evolutie mai gravtr 9i prognostic rezervat.

(udionrloplii dlloturlve (flllD)

Defini(ie: cardiomiopatia dilatativl (CMD) se
catacteizeaz| prin disfunctie mio cardic[ cu debit
sistolic sclzut (scdderea fracliei de ejeciie) gi sc[-
derea remarcabild a contractilit{ii venticulare. Se
rcallz.eazd cre$terea dimensiunilor cordului, insufi-
ciengd cardiacd, aritmii venticulare $1 moafe pre-
cdce. Se vor exclude cauzele cunoscute ale acestui
sindrom (miocardite virale, afectarea cardiacl din
SIDA, hemocromatoza bolnavilor pluritransfuzali cu
taiasemie, anomaliile de origine ale arterelor coro-
nare, deficitul de tiaminl).

Genefic[: progresele recente ale geneticii mole'
culare au permis identificarea a 2 gene implicate ln
aparilia CMD, Una dinte gene coddaz[ proteinele
structuale, ca distofina gi protaina musculard LIM.
Aceste proteine reprezinttr aParatul contractil al mio-
citelor gi asiguxl integritatea structurall gi func$o-
nald a ceh:lelor miocardice, Mutaliile genei pentru
distofinl (proteina citoscheletal{ de menrbranl) con-
6rc la moartea miocitelor sau CMD din dishofia mus-
culartr X-linkatl Duchenne. Exist[ o cardiomiopatie



I-imtai,5 cu deficit de distrofinl. flrd afectare mus_
olai asociatE. Gena care codeazi proteina mus_
Tble LLV conduce la aparigia de C)\iD, ca qi car.
cm.oparra de Ep merozin_negativd. prin defect de
r4ralini. care se transmite autozomal recesiy.

_ -{I doilea gr,.rp de gene implicare in apari$a
C!{D este reprezentat cie genele iare codcazd'trans-
aiplia factorilor care controleazd expresia *eneior
Trrirelo.r cardiace CREB tcyclic iMp ,irporru
eanenl bmding prot"in). DeSi substrarui genedc a.l
CMD es'.e rnai pupn ctar idenrificat aecar -in 

CMH,
lM ry* ca dupi profilul susceptibili t-dgii gene_
G si fie prevlzutd prog"esia bolii in CMD.

- 
Un gup de boli clasificare qi identificaie in ca_

aioeul 
_-bolilor genetice se dising prin disfunde

alxadicd asociattr tabloului 
"hnic, 

disn_rnc1i" super-
pz$ili pe tabloui CMD. Acestea sunt gii"og"rro-

3.: l!a: Pompe. de exemptur (fis. 9.6d A t] B).
e*rhrl sistemic pnnurliv de camjtind, distrofia'mus_

:h. 
D""h:rry.gi_ Becker (care au fost deja amin_

@, qr atada Friedreich"
Jgu toate cazurile de CMD sunt incadrabile in

:ixbrl bolilor ge*etice cu transmlterc menoeliand.
h disrofinopatij cardiomiopatia apare cE nu esre
q, : 

elolr:gia_qi seleritatea miooatiei scheledce.
rllruCa este dominattr de insuficienla cardiaci

!T.i]{ 
prin. disfunclia severi a venr-iculului st6ng

S artnn ventriculare. Cardiomegalia qi scdderea proi
gresiv{ a contuactilit{ii ventriculare 

"onAiliorreaze' 
in-

EEata. smptomalologie. pe acest fond surv r tahi_.

-ihx 
venriculare. greu de controJat terapeudc.

Staza pulmonard generatA de scdderea debituJui

=11 ydu::. tahipnee. dispnee, eventuat sputd he_
!.fcolce. sciderea toleranqei la efort gi cfuar edem

T!1n. - 
acut. pulsul 

.este rapid gi slaL, cu tendinga
c r:lctrE a extremiti$lor gi cianozd.

r,xamene paraclinice: ra.diograJi a ftirdi opulmo_
rad evide4iazd cardiomegalie gi itazd pulmonar6.

3111, 
in special ariui gi venrriculul stang.

t?an;amentul pieural nu este excepgional.
ECG: se evidenliazd tahicardie sinusall sau dis_

Bunx (con haclij ectopice. tahi arj tmii suprar entricu _
,Lr). Hipertrofia ventriculare stangd. blocul AV,

-*f:tu 
ale segmenrului Sf_f !i anomatii 

- 
Je

-dei 
T sunt cele mai in6lnite anomalii ?n CMD.ylit{zlea Uglter poare idendfica prezenF u;;;

qso&€ de antrnie ventriculard sau supraventriculara.

_,k 
hoc ard i o g rafa excl ude epangamentele peri car_

.rtx care pot realjza aspecte radiologic.."hjuo"..
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lJ

l !e, 
e..Sa 

. A: Boald Pompe {glrcogenora rip II j. Aspecrui ra.
:i'_"9': "l 

coiduluj ia 
-r:1 lLrear in varsLa de 4 1uni. B: Aspecrmrcroscoptc aj mioaardului. Slocare a glicogenuluj ta nivelul

&ocaidului rcatzand aspect de celuli deitinse qcelute cu
,,aspect yegetal..) cr.l citoplasrna fin granulari f nucieu locali_

zat cerllral.

Se demonsteazi dilatatea cavitdtrilor atriale qi ven-
triculare_ st2ngi, cu hipochinezie globall a perelilor
ventriculari, scdderea frac$ei de ejecgie < J5io !i a
rracper de scufid.re < 25Vo (fig. 9.70 A !i B). O
frac$e de ejecpe < l2Z. nu peimite suprarieguirea.
rocntlttcarea ongnii arterelor coronare este obliga_
torie. Examinarea Doppler identifictr regurgitare ;_
trali gi tricuspidiar:I.

Biopsia endomiocardicd este esen$al6 pentu a
distinge CMD de miocardita interstilial[, .-" pout"
prezena la debut acela:i tablou clinic gi echocar_
diografic. Utilizarea critelii ior Dallas pentu susti_
nerea diagnosticului de miocarditd permite un pro_

i-



B
Fig. 9.70 - Cardiomioparie dildarivd- A: Echografie 2D, axul
Iung prrastemal. Dilatare impofi.antx a cavite$i ventJiculate
saangi; septul venrriculat bombeaze spre venriculul drept. Trac-
lul de ielire din venEiculul 66ng are aspecl caraclerisd;.jn gdl
de sticla', Amplitudine tedusi de deschidere a valvei milraie.
B: Echografie 2D, apical 4 camere (stanga): dilarale venrricu-
krd stangd imporranu. Echogafia mod M (dreapta): amplitu-
dine foarte redusx a contracliei septului ventricular gi peretetui
poste.ior al ventriculului stangi ecoul valvei mitraie esle deplasl
mult citre postedor, avand amplitudine reduse de deschidere.

gnostic reaiist. Echilibrarea hemodinamic[ anterioarl
$i evitarea oriclrei manevre invazlve care nu este
esenlial5 penfu diagnostic se impun. Riscul per-
forlrii unui miocard subliat este real. ln afara cri-
teriilor histologice clasice, PCR qi identificarea anti-
corpilor impotriva receptorilor Bi sunt necesare.
Recent a fost subliniat rolul apoptozei ln progresia
cetre insuficien!5 cardiacX ireductibild a CMD qi
aceasta poate fi obiectivati pe specimene de mio-
card oblinute prin biopbie.

Prognostic boa15 heterogeni etiologic qi gene-
tic, CMD nu permite alcinrirea tmor criterii clarc
pentru stabilirea prognosticului qi aprecierea duratei
de supravieluire. Referitor la istoria natural5 a CMD
se acceptd c5 la 1 an de la stabilirea diagnosticului
supravie(uirea ese de 63,9Ea qi ea scade la 2O,8Vo
la 5 ani, altfel spus, mortalitatea prin CMD este de
23 -37% dupd 1 an qi de 66Vo dupb 5 ani. Din pd-
cate nu existi modificdri radiologice, ECG, echocar-
diografice sau parametri hemodinamici cu semnifi-
calie hemodinamici certi- Aqa-zisele ameliorbri spon-
tane (tardive) ale CMD la copil nu pot fi explicate
decit prin incadtarea incorecti a unor miocardite in
diagnosticul de CMD. Sciderea FE < 157o cregte
riscul accidentelor tromboembolice.

Tratamenful suportiv al CMD se suprapune pesie
cel al insufrcienlei cardiace gi consti din medica-
mente cu ac(iune inotrop pozitivi (digoxin-dobuta-
mind), diuretice qi inhibitori ai enzimelor de con-
versie (captopril, enalapril), ultimele fiind dovedite
a scldea rata morta teoi.

Relativ recent au fost rapo*ate efecte terapeu-
tice pozitive cu tratarnent de lungi durati cu medi-
cameote beta-blocante la bolnavi cu CMD cu tahi-
cardie de repaus. Inilial aceasttr medicalie a ptrrut
hazardatA, beta-blocantele fiind recunoscute pentru
efectul lor inorop negativ. S-a demonsrat td un
cord cu insuficien{I cardiaci este supus unei acti-
vlri adrenergice cronice qi aceasta are efect nega-
tiv asupra evolugiei. Beta-blocantele in CMD reduc
stresul metabolic prin scdderea frecvenlei cardiace,
ceea ce amelioreazi echilibrul metabolic miocardic.
Dacd se accept5. c5 gradul de activare neuroendo-
cdn[ este un predictor de mortalitate prin CMD,
combinarea ACE inhibitorilor cu medicalia beta-blo-
canti pare a fi cel mai logic tratament al insufi-
ciengei cardiace din CMD. Oricum, trialuri eficiente
au confirmat aceasti. presupunere teoretic[. in anul
1996 s-a propus in tratamentul CMD hormonul de
creqtere (GH - grouth hormone). S-a pomit de 1a
observatia ci hipeftofia cardiacl este un r5,spuns
fiziologic care apare ca mecanism de adaptare la
un exces de incdrcare hemodinamicS. GH este un
reglator fiziologic al cregterii miocardice, amelior6nd
performanlele ventriculare. intre actrirmile GH asupra
cordului sunt notats creQterea masei miocardiee, ame-
liorarea funcliei cardiace gi remodelarea ventricular6.
Existnnd aceastl previziune, teoretic s-a propus
administrarea GH in tratamentul CMD. Doza re-

I



coEaDdata a fost de 14 U.I./siptdminl. Rezultatele
crelinina-re sunt incurajatoare,

CMD constituie cea mai frecventd indicatie pen_
Lu FaB\planrul de cord lr r arsta pedian-icA. pennu
a fi _incluqi pe o list5 de aqteprare. insuficienla car_
::acE rebuie _sI se ag.aveze progresiv. ftaclia de
.FcFe sE scadd cu regularitare il ciuda t atamentu_
iui. presiunea atriald si creascX 2 5 mmHg, presiu-
nea irr artera pulmonard s[ creasci > 10 nimHg sau
:-mbele. indexul cardiac id scadd ) 30i, iar b-olna_
rll si aibd nevoie de interniri repetate i> 3 in
-: hrni. pentrl insuficiengd cardiaci sau aritmii.l. Dacd

-este 
criterii sunt indeplinite, bolnavul cu CMD

&r-ine candidat penht transplantul de cord.

(r-oniopatfu re5tric?ivi {CliR)

, 
Cardiomioparia resr-icLi r i (CMR ) esre o nogiune

relati r noud. Este definild ca o boald a mu;chiului
cardiac cai acterizatb prin alectarea umplerii venrri_
cuare. dar cu pdstrarea \au scdderea u$oara a \olu_
aelor. sistolice qi diastolice. perelii ventriculari rE_
rniyl d6 dimsnsiuli normale sau se hiperlrofiazd uEor.
Car-xreristici esre creirerea rigi<i;t6$ pere!lor iLn_
Elqltan; miocardul esre maj pu$rr disrcnsibil yi
derine necompliant. Din punct de vedere hemodi_
*". 

T reproduc condi$ile realizare in pericardira
mtictiva (PC). In acesr proces pot fi afLctali pre
ilommant unul sau ambele \ entricule.

CMR este foarte rare ia copil, datele existente
fiind o^ extrapolare a datelor di la adult (in mare
Fe). Inr-un studju rerrospecdv { 1975_1993) in Cl!.
y.Va1o {S.U.A.) au fosr diagnosdcar g cazuri pe-
inefice, rar incr-un alt studiu { 1967_19961 in Uniter_
staea Houston (Texas) au fost diagnosticate 12 ca_
zsi pediatrice. V0rsta medie de debut in pediatrie
=* de -1.6 ani. Unii autori sernnaleazd o iepanife
=gali pe sexe; in alte studii se vorbegte d"rpi" pi=_
&minanla sexului feminin. prognosticul la copil
:s= mai grar decdt la adult. 757o di nrre bolna,,i
fudeazd la 6 ;uri de la susqiner.ca diagno,ricului.
l-Icaa medie de rupravieguire la v3151j pediatrici
seaf i  1,4 ani .

.,Pl. pul", de vedere fizioparologic cregrerea ri-gtrrm4r mrocardului face ca presjunea innavenui_
orf.r,e sE creasci la modificiri mici de volum. Vo_
hul sistolic fix caracterizeazd acest sindrom.

Etiologia este polimorfi. Se includ boli mio-
edke neinfiltrarive (CMR idiopaticd, CMR fami_

liai5, CMR diabeticd), boli miocardice infihrative
(amiloicioza primitivi qi secundard, boala Gaucher.
boala Hurler, boala Fabry), boli de stocai (hemo-
cromatoza primitivri sau secunda:d din ialasemii.
glicogenoza ]. boli endomjocardice 1fi broza endomio_
cardicl, sindroame hipereozinofi lice, radiatii. efectul
toxic al an o aciciinei.).

- CMR idiopaticd poate ayea sau nu caracter
familial, S-a descris o formA autozomal dominantd.
cu bloc AV gi nriopatie scheletici. Forma domirlrm_
ti asociatl sindromului Noonan este mai frecvent
diagnosticati in pediaaie (citati uneori asociatd cu
CMH). Din punct de vedere rnicroscopic. se con-
.tarii r' ibrozi inrerrd!ald cu grade variare. Fibroza
nodului sinusal sau atrioventricular explici tulbu_
r5rije de rirm asociar.

- Arniloidoza primitivd sau secundard se caracte_
nzeaz6. prin iniocuirea miocardului contractii prin
depozite, infiltrative interstjliale. Tra"nstiretina piate
fi identificatl prin analiza imunohistochimice a 

'bioo_

siei de miocard.
Fibroza endomiocardicd qi cardiomioparia eozi_

nofilici rendocerdita Lciffler.l sunr CMR i"ociare cu
eozilofilie, citate la aduli, dar rareori diaenosticate
in pedian-ie.

Fibroza endomiocardicd poate apirea dupd uata-
ment cu antraciclini sau iradiere pentm boli neo_
piaz, ice rde e.remplu.  in boala Hcdgkinr-

Clinica se caacleizeazra prin semre de iasufi_
L-ren1d cardiaca- stangd (dispnee, onopnee) sau dreap-
tI (edeme,.ascit5, dilatalia jugutar6), cu absenla car_
dromegalrer, ceea ce esre veritabiia caracteristici a
boiii. Semnele clinice se suprapun peste cele ale
pericarditei constrictive, de care trebuie distinse
(atenie la antecedentele tuberculoase). Tulburdrile
de ritm qi fenomenele tromboembolice caracteri_
zeazi CMR,

Diagnosticul pozitiv se susline echocardiografrc
sau prin cateterism cardiac, Diametrele cordului sunt
normale (radiologic qi echocardiografic) cu dilata{ie
atrialE- La ECG existi anomalii ale segnentului ST:T.
Echocardioglafi a Doppler evidenlazf cregterea vite-
zei de urnplere diastolicd (>1 mis), scade viteza de
umplere acriald r<0,5 m/st. creste raportul dintre vi_
teza de untplere diastolicA gi umplerea an-iali. Cate_
terismul cardiac se face pentm oblinerea bioosiei
miocardice Ei a datelor hemodinamjce. presiunea
sistolici din ventrjculul drept este de ) 40 mmHe.
presiunea diastolicd din atriul drept este > 15_20 m;
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(ca fu PC!); se mai rernarcl egahzxea presiunilor
diastolice ale celor doub venticule sau lxesiunea
sistolicl din vertriculul stang depisegte cu numai
5 nmHg presiuoea din ventricuh.rl drept

Diagnosticul de tubercuiozi in antecedante im-
prme diagnosticul diferen$al cu PC (tabelul g.XVItr).

TABELAL 9XWN

DIAGNOSTICUL DIFERENTIAL iNTRE
CARDIOMIOPATIA RESTRICTIVA SI

PERICARDITA CONSTRICTrVA (dupi Kush;aha. 1997)

Tratarnenhrl este simptomatic, diureticele (care
scad trnesarcina) av6nd ro1 esenfal- Apari{ia fibri-
laliei atriale inr6ut[tegte disfunclia diastolic[ (carac-
teristic.I bolii), Menfinerea ritmului sinusal este esen-
$ali. Tratamentrl pacien$lor cu fibrilalie atriali, re-
Cugrtage mitrali gi debit cardiac scdzut va inelude
medicajie antitrombotic[. Transplantul de cord este

considerat o opliune terapeutic[ rezonablll in aceste
ca rri,

libroelorlozr endoordiii (tEl

Fibrdelastoza endocardic6 (FEE) este o entitate
clinicopatologici distincttr, specifici sugarului qi
copilului, care se caracterizeaz\ prin ingroqarea par-
celari sau difuzl a endocardului, ce cap5t5 un as-
pect particular alb-sidefiu. Se descriu doui forme
clinice- Un prim grup se caracterizeazd prin insufi-
cien!5 cardiacl cu debut precoce, cardiomegalie gi
disfunclie sistolicl (se suprapune definiliei CMD) qi
un aI doilea gnrp mai heterogen, asociat rinor boli
congenitale de cord, cu a burlri de evacuare sis-
tolicl care realizeazd supraincIrcarea ventriculard
stingd (stenoza aorticb valvularl, de exemplu).

Etiologia FEE este neclarl. Se discutd cauze ge-
netice (boald endocardicd. cu transmitere geneti,ch)
sau cauze dobAndite (infeqii virale dobdndite inta-
uterin, ischemie subendocardicd prelungitii). Cele
mai multe argumente converg ctrtre etiologia viraltr"
considerindu-se c[ ?ngrogarea endocardicl este se-
chela unei miocardite cu debut prenatal. Virusurile
incriminate sunt virusurile Coxsakie B, virusul
urlian gi paramixovirusurile. Se consideri cI mio-
cardita virall din timpul vielii iatrauterine este pre-
cursorul FEE.

Anatomie patologici: cordul este remarcabil
m6dt de volum. Venhiculul $ang este dilatat, dar
peretele ventricular este ingro$at. Endocardul nu mai
este transparent, ci apare gros, de culoare alb-si-
defie, comparat cu ,po4elanul". Se realizeazi o in-
gustare la tractul de ieqire din ventriculul stdng.
Valvele gi cordajele sunt acoprite cu acetagi endo-
card mult ingrogaL Microscopic endocardul arc struc-
turi multiple de colagen qi elastin5. Pare a fi vorba
de o cre$tere canrtta vd qi nu calitativd a straturilor
de baz[ ale endocardului (fig. 9.71.A gi B, 9.72).
Miocardul a.re sEuctura normal[.

Clinic6: nu existi nici lm sernn clinic sau modi-
ficare hemodinamicl caracteristicd FEE qi un dia-
gnostic sigur este doar necnrptic! Debutul este pre-
coce (80Vo in primul an de viali), cu episoade re-
curente de insuficienlS cardiac5 cu preponderen$
stAngl (dispnee cu polipnee, wheezing, raluri umede,
tiraj), dificuldtri de alimentalie, dispnee. Prin defi-
nilie, trei asdel de episoade survenite. in primele 6

Semn Kussmaul t
$oc apexian viaibil
Prezenta zgomotului 3

sau 4
Sufluri de &gurgitare :t

scxzui, devierc
h stanga a axei
electrice, fibdlalie
atrialE, tulburfi de
corducerc, gnde Q

(amiloidozd), lngo-
!?Aea valvulata
(amiloidozn)

ScSderea velocitllii
VS qi VD ln inspir

diasblei din
lul s|ang egall (sau
cu numai 5 simHg
mai male) decat cea
a venlriculului drcpl

apexian - nepal-

!i valve normale

\D gi sciderea ve-
locitdtii VS ln inspir

hesiunea la sftu$itul
diastolei ln ambele
ventdeule este egalE

diastolei in VD este
> 1/3 din presiunea
sistohca a \aD



* 
9-71 - A: Fibroelasrozl endocardicd. aspect hirlologic.Ed!i. Vsn Gieson. in slringa imasj

Ed. "ia""*a"i,r.'"*J'ii"-aiifl':,t":H##"J:ffi:tl5 G! deapla I unde exilta de asemenea benzi de fibrozi.
l} Oeloratia cu orceina pune in evidentij hip"rpl-i" d;;;;
1. elasrice din gosimea endocarduiui.

de via{i tebuie s[ trezeasctr suspiciuni asupm
rd diagnostic. Simptomatologia predominant

tone va crea confuzia cu diagnosticul mai
de. infgqll respiratorii recurente, wheezing
i, brongiolifi recurent?i... Cardiomegalia, flri
T*iif * heparomegalie, tahicardie gi difi-
de alimentare sunt sugestive pentru dia_

: se identificl semne de HVS in 757o din

j11i1at.^95tre bolnavi au pattem ECG de dilataEie
amald,25Vo au tulbur&i de ritrn qi de conducere,
\\?)V, bloc 

.de ramurd stange sau bioc complet AV.
Lchocardiografa poate fi normalA, cu ugoard in_

8lolare a per4ilor ventriculari, dar FE este scizuti
gi dimensiunea ventriculului sting la sf6rqihrl sis-t J.i t I sfdrqitul diastolei deplgeqte ,6j;J;i"
virstei. Cateterismul cardiac evidiniaztr cresrerea
presiunii la sfirgirul diastolei h atriut q; u"n'U"u_
lul stane.

Biopiia endomiomrdicd. poate aduce dovezi histo_
parotogrce m tavoa-rea diagnosticului de FEE.
_ Prognosticul esre dificil de formulat daloriti di_
ficultililor de diagnostic in vivo. Toate cazurile cu
*pjav^ie[uire sunt suspecte de a nu fi suferit de
rEE. tD aDsenta unor argumente histologice ferme.
l" Td lpig debunrl bolii gi decesul sJgarului au
loc.in primele.6 luni de viagi. Se acceptd -o 

evolulie
crc[ca. cu eptsoade recurente de insuficienli car_
diac5. 

^Dinte 
pacien{ii cu semne sugestive de FEE

pe ECG, I /3 _ dece deazd. l/3 supraviefiiesc 
"u "ardio_megaue.rezdualA qi l/3 se vindecd (categorie discu_

?b.il{. Majoritalea autorilor se indoiesJ de auten_
ticitatea vindecirii FEE. Se eonstata o remarcabilE
scddere a FEE in ultinele dou6 decenii, atat Ar l;;noastrA, cat gi in lume (S.U.A. de exernplut. ereu
de interprerat dar indubitabili. Diagnosticul preioce

!i 
trljar,nentul suslinut par sd imdunltileasci pro-gnostrcul -

ade Q, inversarea undei T. Mai mult de
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Tratamenhrl optim este digitalizare cronicd cu
digorin oral, dozi de tutrelinere (0,01 mg/kg/zi),
dupi o primd dozi de incircare. Adminisftatd pre-
coce gi timp indelungat (2-3 ani!) pare si favori-
zeze vindecarea clinicl cu normalizarea ECG gi
apoi remiterea cardiomegaliei. Uneori este util6
asocierea diureticelor de 2-3 ori/sipt5mdn6.

Displozir oritrnogenb a ventritulului drepl

Entitate distincte, rari, de etiologie necunoscuti,
apare sporadic sau familial. Se caracterizeazi prin

,,venhicul drept papiraceu" (perete foarte sublire),
datoritl inlocuirii lesutului miocardic contractil cu
psut fibros sau adipos, intre care se mai pot identi-
fica rare insule de cardiomiocite. Recent a fost sub-
liniat rolul apoptozei in deplelia celularl neinflama-
torie a miocitelor. Se pare ci involulia fiziologic[ a
ventriculului drept, care are 1oc post'ratal prin con-
tibulia probabild a apoptozei, se face excesiv; o
parte a miocitelor dispar, fiind inlocuite de lesut
gras qi colagen fbrd proprietdli contractile. Se reali-
zeaz6 o creqtere periculoasi a excitabilitSlii ventri-
culului drept, cu aritmii ventricuiare paroxistice
(vezi capitolul).

Cfinica se catacteizeazd prin tahiaritraii ventri-
culare severe greu de controlat cu medicalia anti-
aritmic5. Acestea se afld la originea mo4ii subite,
ca.re poate surveni ia orice varstS, inclusiv moarlea
tinerilor atleli (a se deosebi de moartea subit6 din
cMH).
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5OOJI IH PTDIATRIE

L$r Poxol Gofl

Socr]l este rm sindrom plurietiologic, caracterizat
:.- s.dderea fluxului sanguin tjsular sub nivelul
=:: Eecesar desflguririi normale a proceselor me_
<\:ice dsulare. Perfuzia ri.ular.d inadecrat:i con_
:-^= ia suferintd celulard dismetabolicl, resimriti in

-:-l 
rdrd ia nivelul organelor r. irale: creier. cord,

ti=l ;ttrichj. Dacd perturbiriie nu \unr corectale cu
;F:=patudine, apare suferinla orgadc[ multipld ire_. =r:i.il6. cu moarte celular5 si deces.

5€ iac€ adesea confuzie intre colaps gi $oc.I r-=rs::l este o nolirme semiologici m;lt mai 
're_

\-ii care defineqte numai o rulburare hemodi_
:.cia purd. ce consti in ruperea echilibmlui din-

tre patul vascular (continator) qi singele circulant
(conlrnut)- Colapsul este llumai urr[l dintre aspectele
he;nodina-rrice posibile ir !oc, care poate deschide
scena clinici (exemplu: qocul hipovolenuc) sau
aplue in stadiul tardiv. final al gocului, cind meca_
nismele vasoconsnictcare de compensaie sunt de_
pAqiie.

Fiziopatologie: qocul reprczirtl sladiul final al
unei multitudini de stfu.i patologice in czue se
ajunge ia discordanla dintre flurul sanguin Si nece_
sanl de oxigen la nivelul [esuturiior. pentru o sc[,
dere moderatd a aportului de origen, orgatismul
rcalizeaz:a o exracle crescutd a 02 pentru a_6i
asigura consumul minirrr. Dar acest mecanism com_
pensator nu poate asigura decdt par$al qi temporar
nevoile metabolice, astfel ce in curAnd apar semle
de hipoxie $i acidoz5. in 6oc, rapiditatea desfl;urdrii
evenimentelor face ca depIqirea mecanismelor com_
pensatorii sI aibi loc foane rapid.

Debitul cardiac inadecvat, tradus prin scdderea
fluxului sanguin la diferite orgare are ca prim efeci
redistribuirea circula{iei sanguine. Se recunosc me_
canisme locaie si sistemice cornpensatorii. Capa-
citatea locale de autoreglare a circulatiei este limi_
tatd li nesigufS. Se deschid noi capilare, creqte eli.
berarea de oxigen la nivelul lesuturiior in directi
lelalie cu scdderea pF{-ului. Zonele cele mai active
nietabolic primr-'sc mai mult s6nge declt cele care
nu sunt metabofic actiye. Se sutrliniazi ci in qocul
septlc aceste meciinisme adaptative locale sunt foarte
afectate qi deci inoperante.

Rispunsul sistemic se yealizezzra prin sistemul
nervos autonom;i hormoni cu acliune vasoactivi.
Tonusul vascular variaz6 considerabil de la organ
la organ, ca rdspms Ia un debit car.diac sc6zrrt,
Sciderea fluxului sanguin conduce la stimularea sis_
temului nervos autonom, la eliberarea de norepi-
nefrini qi in consecinlS se iffegisfieazi uu.o.on_
strictie, tahicardie si oreqterea contractilitdlii coldu_
lui. Cel mai activ reaclioneazd patul vascular spianh,
mc, vasele renale, vasele din piete qi din muqchi.
Circuialia cerebraid gi coronariani nu rIspunde la
stimularea simpatici. Vasoconst-ictria generald men_
{ine valoarea tensiunii arleriale diastolice il limite
acceptabile, iar venoconstricli a favorizeazd intoar_
cel€a venoasA sistemicd. Catecolaminele stimuleazd
sistemul renin5-angiostensini qi elibereaz[ aldosteron
qi hormon antidiuretic, caxe, crescand reabsorblia de



apA Ei s.are la tubii renali, contribuie la restabilirea.
efi cienlei circulaliei.

Dao[ nu se intervine prompt, mecanismele com-
pensatorii sunt alepdsite Ei se instaleaztr disfi.rnctie
organicd multipld. Pldmanul este cel mai frecvent
implicat. Se dezvolti detresi respimtorie de tip adult
(edem putnonar acut necardiogenic.l, dar qi cordul,
rinichiul qi organele splanhnice sufer[ d. ar.meo.u.

fipurile etiopatggenice de qoc la copil sunt re-
date in tabelul g.XIX.

TABELAL g.XD(

TIPURI ETIOPATOGEMCE DE $OC LA COHL

- $ocul hipovolemic este lntdlnit cel mai frec-
vent la sugar y copilul mic qi se produce prin pter-
dei digestive de apd Si elearolili (v5rs6uui, diaree),
in cursul gashoenterocolitelor acute. Mai rm, pierde-
rile hidroelectrolitice pot fi exkadigestive (renale:
poliurie in cadrul diabetului zaharat. diabetului in-
sipid sau al unor boli renale cronice), Alte cauze
de goc hipovolemic sunt reprezentate de hemoragii
(exteme sau inteme, mai dificil de diagnosticat),
plasrnoragii (arsuri lotinse recente) Ei boli care reali-
zeazi spalii lichidiene ,,parazitare": edeme (hipopro-
teinemii severe), ascit[, pleurezie intempestiv eva-
cuatil, s€chestrare de lchid $i electrolili ln anse in-
testinale ocluzionate.

Colapsul reprezinti elemenbrl patogenic cenfal,
carc declan$eaztr modific[rile fiziopatologice gi reac-
liile compensatorii dia partea organismului dtry[
modelul descris la,,Fiziopatologie...

Manifestirile clinice din $oc sunt consecin{a
tulburlrilor primitive a1e fluxului sanguin la l€su-
!ri, precum gi a rispunsului compensatror al orga-
nismului pentu prezervarea circulaliei. Modificlrile
elinice se succedtr cu rapiditate gi ele impun supra-
vegherea activl a bolnawlui (monitorizarea fun-
c$1or vitale) pi furegistrarea modiffcdrilor sub actriu-
nea gesturilor terape'rtice de urgen!tr.

Manifest6rile clinice dominante sunt hipotensi-
une arterial5 (TA sub 70 mmHg). puls slab percep-
tibil la radial[, {i1iform, extemitdli reci, cianotice,
tegumente palide, timp de recolorare int6rziiq oligu-
rie (anurie), tahicardie, Stirile de deshidratale acutA
asociaztr globi oculari ,,infundati" fui orbite, rnucoase
gi iegumente uscate, pliu cutanat persistent, fonta-
neltr deprimati (sugari). Gravitatea semnelor neuro-
logice este ?n functie de gradul deshidratitrii, de la
hiporeactivitate la letargie, com[ $i convulsii. pentru
gocul hemoragic, simptomalologia depinde gi de can-

Hipovolernic

Diitrlbudv

Cardiogedc

Enterccoliti acul6
(diaree, virs{luri)

Hemoragie (goc heqo-
ragic) p n hemoragii
lnteme sau extene

Diabet zaharal diabet
insipid

$oc calodc (pierderi in-
sersibile excesive)

adr€nogenital
(deficit de 2l-hid!oxi-
lazd)

Arsud lnthse (plasmo-
mgie)

Septicemie (|oc
toxinic), amfilaxie
($oc anafilacfu)

Traumalisme medulare
Venodilatalie indusd de
medicasrente

cu deplimante
li/cau blocante ale SNC

Coarctalie de aort{
Stenozd aorticl, embolie
pulmonari

Insuficientl cardiacd
terminalE

Miocaldiie, abces mio-
cadic (erdocarditi)

Cardiomioparii
Aritrnii cu rier rap1d,
sick Bjnus syndrcme

AneBii foarte severe
Tulburfui metabolice ale
miocardului

Boallt Kawasaki (miocar-
ditu., infarct Eiocardic)

tulburarea ?ntoarcerii

TMELAL g.XIX

cu

Sclderea volumului
sanguin circulant

Vasodilatalie -)
stagnafea sangelui ln
paul venor -)
sc6derea presarcinii

Scdderea contracrilii{lii
miocardului, afectarea
ftacgei de ejeclie prin
obstacole mecanice,
tulbudri de forEMre
a impulsului sa{ de
conduce!e

L-



# sfoge pierdut[ gi neinlocuitl setea vie
1rs'rm clasic descris in gocul hemoragic-

Datoriti vasoconstric{iei, Hb nu este
qi nu reflectii corect cantitatea de

in gocul hemoragic.
consti ln umplerea de urgenli a pa-

i (restaurarea volumului sanguin circu-
hemoragiilor gi transfuzii de singe in

Se asociazd tratamentul etiolosic.

septic sau endotoxinic este foade frec-
in pediatrie, mai ales la nou-ndsculi gi

dae reprezintl complicafia obignuittr a in-
grave (septicemii) determinate mai
gramnegativi, dar gi de genneni

i- $ocul este intihit mai frecvent in me-
urinare grave, abcese gi flegmoane

m01, memngococerrue, urosepgs, entero-
g€rmeni de infeclie nozocomiall (vezi

eadltoxinic reprezinttr tipul gocului dis-
fu care ruperea eshilibrului fuae capacitatea
ydbular $i volumul circulant se produce

care are ca efect stagnarea sAngelui
vasculare periferice. Aceasta atage dupl

presarcinii (irtoarcerii venoase), sce-
cardiac, irigare tisularl inadesvatd,
bacteriene produc leziuni ale endo-

c4ilar, alc membranei gra$ulocitelor $i
blor, cu eliberarea unor mediatori chimici,

kalioeina gi produEi ai acidului arahi-
ia au acliune vasodilatatoare, realizand

de laborator din deshidrattrrile acute

hipochinetiel .sau vasoplegictr), meca-
rl ll constituie activarca comDlementu-
C5a) sub actiunea aceloragi endotoxine

lop gramncgativi gi/sau a acidului techoic
baccriile grampozitive, care au qa efect

acliunea catecolaminelor cndogene,
gi serotoninei cliberate din mastosite

t au loc modific&i ale microcirculalici,
sangclui tn vasele de capacitanll

cardiovascular

gi activarea factorului ) I (Hagemann), care amor-
seazl procesul de coagulare intravascularl disemi-
nantd (CID). CID anuleazl circulalia in teritoriile
afectate, contribuind la agravarca ischemiei, acidozei
tisulare qi deci a suferinlei celulare. Tulburfile
microcirculaliei qi CID produc impodaLte leziuni la
nivelul pllmdnului: edem alveolar cu afectarea sin-
tezei surfactantului qi zone de atelectazie, edem
interstilial, qeSterea rezistenlei vasculare pulmonare,
la care conaibuie acidoza qi hipoxia. Se rcalize,azd
astfel ,pl6minul de qoc" sau dehesa respiratorie de
tip adult, care ag:aieazd hipoxia gi reprezintd cea
mai frecventd cauzd de moade in faza astti. a
gocului.

Suferinla cardiacl ?n gocul septic este determi-
nati de acliunea unor factori depresori miocard,ici
eliberali din diferiie lesuturi aflate in stare de hipo-
perfuzie gi hipoxie (factor depresor miocardic e1i-
berat din pancreirs, hidrolaze lizozomale). Acliunea
acestora se cumuleazl cu cea a acidozei gi perfuziei
sclzute, avind ca efect reducerea contractilitigi.i (ac-

iiune inotrop negativtr).
Reducerea perfuziei, CID qi acidoza afecteazl

finc1ia renall (oligurie, necroze tubulare ln evolutrie)
gi hepaticd (hepatita septictr).

Sclderea perfuziei cerebrale are ca efect redu-
cerea aporh:lui de oxigen $i glucoz[ la creier, pre-
cum qi modificlri ale membranei neuronale, cu al-
terarea pompei de sodiu gi instalarea edemului cere-
bral a.ul

Patogenle: nu existX deosebiri de patogenie ln
locul septic la vArstele mici ln comparatie cu alte
perioade de varsttr.

Figura 9.73 prezinttr fiziopatologia ipoteticil a
$ocul;i septic, dimonstrabiltr'L oricl varke. Parti-
cularigtile 1in de etiologie 6i deficitul de aplrare
imuni a organismului gazd[.

$ocul septic este declangat de produse din pere-
tele bacterian. Bxistx multd similitud,ine lnhe aspec.
nrl clinic al gocului septic din infec$a cu gcnneni
$amnegativi (Enterobacteiacee) sau infeclia cu ger-
meni grampozitivi (StreptococcuJ), Pcntnr primul
grup, cndotoxina eliberati de germeni induce eli-
berarca de citokino, pe cend pentu sacptococ sub-
stanla activ[ rste antigcnul capsular spccifio ai ti-
pului IIL Cretterea nivelului seric al citokinelor, tr
special TNFo, sutcrc&z[ posibilitatca unor strategii
terapeuticc noi, imunomodulatorii sau imunotera-
pcutice, penfu tatamcntul accstor infectii fulmi-
n&rte.

A peturblri electrolitice (hipo- sau hiper-
fu ftrnclie de tipul deshidratirii), hemocon-
acidozd- Presiunea venoasl centrall (PVC)

reticd a gocului sgptic, cu debit car-
gi TA normal[, In faza avansatd a

4ilar). Stagnarea sengclui h acest trri-
isrbul ds sludge) arc ca cfcct cregtcrea
l$crgelui, agrcgarea elomcntolor figuratc
pediatrie



MEDIATORI PRIMAM:
TNF, 1L-1, IFN, alli mediarori

primari

MEDIATORI SECIJNDARI:
PAF, EICOSANOIDE, ALTE

INTERI-EUKINE etc.

,,SCURGERE' CAPILARA
sr

LEZIUNI ENDOTELIAI.E

SINDROM DE
DISFUNCTIE

MULTIORGdNICA

Fig. 9-73 Fizioparotogia ipoteric, a locului sepric (adaptat &rp5 Stez-Llorens qi Mccracken, 1993).

Oidul nitic (NO) joacn rol foarte important in
medierea efectelor cardiovasculare in loJul septic.
Nivelul seric al acestuia (ca gi cel al nitrililor) este
ridicat ln sepsis (fie cu germeni grampozitivi, he cu
germeni gramnegativi), explicind ciar:oza genera-
lizatd a copilului infectat in afara unei tulb;Ari de
cauzi pulrnonar[ sau Sunturi dreapta-stinga dove-
dite. Oxidul nihic (NO) a fost demonstat ca fac-
tor de relaxare vasculard cu originea in endoteliul
vascular. Este produs sub acliunea unei enzime,
NOS (nitric acid sintaza), cu originea in celulele
endoteliale vasculare. Se vorbeqte despre home-
ostazia NO, care regleazl. in mod fiziologic tonusul
vascular, presiunea sanguinl gi perfuzia tisulari. To,
nusul vascular este esenlial pentru perfuzia orga-

nelor vitale. Activarea citokinelor din gocul septic
are ca efect supraproduclia de NO, ceea ce con-
duce la hipotensiune arteriali qi relaxare vasculartr.
Se instaleazd perfuzia tisular[ inadecvati gi rezis-
tenla la acliunea substanlelor vasoconstrictoare utili-
zate in tralamentul $ocului septic. NO caracterizeazl
starea de goc septic, flri relalie cu tipul agentului
etiologic (germeni grampozitivi sau gramnegativi).

Anomaliile citokinelor circrllante au semnifica(ie
prognostictr gi par c[ necesitl interventrie imunoie-
rapeutic[. Magnitudhea creSterii citokinelor serice
este corelati direct cu mortalitatea prin goc endo-
toxinic. Cele mai ftecvente creEteri a1e citokinelor
au fost TNFa qi IL-1. S-au stabilit relatrii intre in-
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lazia microbian5, rdspunsul sistemic qi modificdrile
hematologice.

Dintre efectele metabolice precoce ale gocului
s€pbc, cu repercusiuni asupra diagnosticului precoce
sr al tratamentului trebuie semnalati{ tendinta la
lpoelicem;e dir infecgiile cu germeni g.u*r,"gutiui.
l,ste demonstrat cI glicoreglarea este afecrau in
;ocul septic qi creqterea lactacidemiei si a nece-
sarului de glacozd, ar putea fi utilizate ci elenrente
de identificare ale infec$ei sistemice. Ca mesurd te_
rpeuticd imediati se recomaldd cresterea ritmului
de perfuzie cu glucozh pentru a ajuta menlinerea
elicemiei in limite normale.

l{anifestiri clinice: bolnavul este de obicei fe_
bril (iripoterrnia indicd prognostic gav), letargic, te-
sumentele sunt icterice sau cu eruptrie purpuricd. sau
Pqlr4d. La aceasta se adaugd semnele 5i simpto-
mele determinare de focarul infecfos qlulmonar, me-
ning;an etc.). in fvza inilialI tegumentete pot fi calde;
lmt prezente : oliguria, tahicardia, tensiunea arteri_
ald normalS (,,pocul cald'). in evolulie se irstaleazi
paloarea accentuatd. hipotensi unea arterj ald, er rremi -
t5gile reci, cianotice, tegumentele marmorate, timpul
de recolorare cilpilar6 prelungit peste 3 minute.

Nou-ntrscutul qi suganrl mic pot prezenta scle-
redem (consistengi crescutA .de cocd" a lesurului
$bcutanat, prin modihcdri ale cons.istenlei grisimii
qbcr:ranate in condi$ de hipoxie qi acidozS). Exem-
plificarea unui qoc endotoxinic grav cu evolugie po-
sld faraid se poate face prin sindromui Waterhouse-
Friederichsen (din septicemia meningococicd) con-
ndrrat una dintre cele mai grave urgenle pediaaice.

Examene de laborator: anemie, leucocitozd cu
xlilucleozd qi deviere la st6nga a formulei leuco-
;rrae fleugopsnia este semrr de prognostic gav),
uonbocitopenie, retenlie azotatd, acidozl mJtabo_
lki Tuturor bolnavilor trebuie sI li se fac6 nre_-re, iri bacreriologice pentru idenrifi carea g.rrn.rrilo,
,hmoculturi repetate, cuituri din lichidut cefalo-
riridian. uroculturi, coproculturi). Trebuie fhcut exa_
tmul bacteriologic din puroiul evacuat din abcese,
?lsn€zii, artrite $i altele. ToIi reactanfii de fazd

-ste 
sunt pozitivi (VSH, proteind C reactivS, toate

dokinele proinflamatorii). Acidoza dominl echili-
ixol acidobazic.

Tratamentul comportl urmltoarele gesturi:
. .{sigurarea ventilagiei gi apon supiimenrar de

origen rintubaqie orotraheald ;i r enriliEie asisratd.
i&ii starea g'avd o impune ). Oxigenoteiapia se in_
5,,-i chiar dacd hipoxia nu este evidentl.

. Restaurarea volumului sanguin circulant (resta-
bilirea perfuziei tisulare). De la intemare trebuie asi-
gurati calea yenoasS, continuf, pe care se admilris-
aeazd solu;ii cu glucozd 57o in asociere cu ser fi-
ziologic (NaCl 97o) sau solulie Ringerlacrat in dozd
de 80-100 ml&g/zi (sau 15-20 mi&g/ori), urmati
de administrarea i.v. de reomacrodex sau dextran
10-15 ml/fu la interval de 3-4 ore. in situalii speci-
fice (anemia severd, hipoproteinemia. deficii de- fac-
tori ai coagulfuii), se administreazf, plasmi sau sinee.
izogrup (transfuzii) in dozd de 10-20 rrlks.hi.

o Este necesar uneori sd se utilizeze 
-cantititi

mai mari de lichide in prima ore de tratarnent, care
ajunp la 50 mykg/ord. in acesr caz in primele l0-
15 minute se vor administra i0-20 rilft;. Sclderea
rinnului de perfuzie se face in func$e de rdspun-
sul terapeutic (reaparilia pulsului, cresterea tensiunii
arteriale, reluarea diurezei).

Dac[ abordarea venelor periferice este imposibild
inre o denudare la un sugar foarte grav gi utilizarea
uner perTuzr rntraosoase, pentru aport lichidian de
urgente se va prefera ultima variant[.

Corectarea acidozei metabolice se face orin ad-
minisrarea i.v. a bicarbonatului de sodiu. solutie
molard,8.4Vo 13 mlikgldozi.1: doza rotali va fi di-
vizatd in 2-5 administlri, cantitatea totald fiind
ajustati in funcgie de pH, BE urmirite orar.

. Tratatea infecliei se face prin administr-area de
doze mari de anrjbiotice, in asociere cu evacuarea
colectriilor purulente. Administrarea antibioticelor
trebuie lnceputd inainte de aflarea rezultatelor exa-
menelor bacteriologice. Se folosesc asocieri de anti-
biotice care trebuie s[,,acopere'. spectrul cel mai
larg posibil. Propunem urmdtoarele scheme:

- Cefalosporine generalia a III-a: Moxalactam
150-200 mgkg/zi, Fortum 100-150 mg/kg/zi, Cefo-
bid 100-150 mgkg/n sau Rocephin 1@ mg/kg/zi,
asociat cu un aminoglicozid: gentamicind 5-7 mg/
kg/zi, amikacind 15 mgkg/^ sau tobrarnicinl j-
5 mgkglzi- Administrarea se face oe cale i.v.. la
interval de 8- 12 ore.

- Pentru septicemia meningococicI antibioticul
de eleclie este penicilina G i.v. in doze progresiv
crescinde, pentru evitarea reacliei Herxheimer in
asociere cu cloramfenicol sau cefalosporine de ge-
neralia a III-a.

- Pentru infecJiile sistemice cu piocianic, anti-
bioticul de electrie este carbenicilina (Pyopen) .tr00-
6ffi mgkglz| i.v., in doze djvizate la guse o.", aso-
ciat cu genramicinl sau tobramichtr.

I
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- Penau infecliile cu germeni anaerobi se admi-
nistreazd asocierea: penicilind G + ampicilinl 150-
3ffi mglkg/zi + metronidazol L5-20 mgkg/zi i.v,,
fraclionat ln 2-3 pize.

o Administrarea corticoizilor se face in doze
mari: hemisuccinit de hidrocortizon 30-50 - mg/kg,
la interval de 15-30 minute, repetat de 4-6 ori, timp
de 24-48-ore, dupd care intreruperea se poate face
brusc, in cazul evoluliei favorabile. Efecte ,,antigoc"
are dexametazona (0,5-1 mg/kg/zi) administrati i.v.
Uir studiu recent a evidenJiat c5 qocul septic evo-
lueazb favorabil in 68Vo dtn cazuri dacl bolnavii
au primit hidmcortizon in dozi generoasi, timp de
6 zile, in compara$e cu gmpul placebo la care
rezultatele pozitive se intdlnesc in numai 21Vo. Be-
neficiul tratamenirlui cu corticoizi injectabili pare a
fi legat de interaclirmea dinte katamentul cu cate-
colamine qi o mai bund reglare a receptorilor adre-
nergici. Aceste date pledeazl ferm pentru avantajul
corticoterapiei in pocul septic, spre deosebire de
date mai vechi, in care opliunea pbrea arbitrartr. Di-
ferenlele semnificative 1in probabil de dozele mari
qi mai ales de durata mai lungl de administrare,
pdni la completa rezolulie a qocului refractar-- Cor-
ticoizii sunt recomandagi in gocul endotoxinic pen-
tru rolul 1or de supresor nespecific al rtrspunsului
inflamator carc. genereazd, citokine, cu ro1 major in
patogenia gocului septic. Este dovedit cd dexame-
tazona previne eliberarea NO sintazei de cike endo-
toxinele bacteriene, ?mpiedicdnd generarea NO cu
acfiune v asodil atatoare.

o MedicaFa vasoactiv[ se administreaztr conco-
mitent cu asigurareb ventilaliei, restaurarea volemiei
gi a funciiei miocardice. Se folosesc amine simpa-
ticomimetice:

- Izoproterenol (izoprenalini), ?n dozi de 1-
4 pg/rnmkg (0,5-2 mililitri din dilulia in care 1 ml
= 0,2 mg se administreazl in 500 ml solulie glu-
cozatA 5Vo, lent i.v.).

- Dopamin5: 2-10 Fg/min/kg. in aceastd dozd micd
produsul este un vasodilatator putemic. Se admi-
nisheazi eu pompa de perfuzie. Digitalicele sunt
controversate in qoc, degi existl date care sus{in cI
au crescut rata de supravie(uire in qocul hemoragic.

$ocul endotoxinic beneficiazd gi de efectul favora-
bil al administrdrii de garnaglobuiulind i.v.,300 mg/
kg/zi, avind rol nespecific in imbun{tElirea aplrdrii
antiinfeclioase, in special 1a nou-ndsculi qi sugari. .

DaG foarte rccente de literaturl semnalizeazd
efectul favorabil a1 tratamentului gocului endotqxi-

nic cu anticorpi monoclonali anti-TNFct, anti-Il-:l,
sau inhibitod de NO sintaz6. Anticorpii IgM speci-
fici anti-endotoxinI nu s-au dovedit la fel de utili
in practica clinicd qi oricum au indica(ie stricti doar
in gocul septic cu genneni gramnegativi. Este pro-
babil ca aceste terapii inovatoare sl aducX imbuntr-
tilirea rezultatelor terapeutice in gocul endotoxinic.

- $ocul anafilactic sau de. hip€rsensibilizare re-
prezinti tipul de hipersensibilizare de tip I (hipersen-
sibilitate imediatd). Apare dupl inleplturi de insecte
(albinl), tratamente injectabile cu medicamente aler-
gizante (penicilin5, xilinl), injectarea heteroprotei-
nelor (seroterapie antitetanicl, antirabicd) sau a sub-
stanlelor radioopace de contrast iodate. Este tipul
de goc prin maldistribuJie a fluxuiui sanguin (dis-
tributiv), cu vasoplegie brutal instalatl, care antre-
neazl colaps, reducerea presarcinii, tahicardie, cu
reducerea debitului cardiac. Se asocidzb adesea ma-
nifestdri din partea altor organe, cum sunt: urticaria,
edeme alergice, edem Quinke, edem laringian gi
laringospasm. Au fost descrise manifestirile siste-
mice, dar semnele qi simptomele reacliei de sensi-
bilizare imediattr variaztr. mult de la-rndivid la indi-
vid, uneori avAnd doar caracter local. Caracteristice
reacliilor anafilactice sunt contaclia muSchilor ne-
tezi $i cre$terea permeabilitiiii capilare realizatl sub
acliunea mediatorilor eliberali (histamina, serotoniaa
qi factonrl chemotactic eozinofilic al anafilaxiei).

Tratament:
. intreruperea administrfii substantei alergizante

(dac[ este vorba de un medicament, de exemplu
substanla iodati pentru radiologie);

. blocarea legdrii mediatorilor de cilre lesuturil€
lintI. Se recomand[ antihistaminice (difenhidramina
hidroclorictr), benadril, 1 mg/kgldoz6, care se poate
repeta la nevoie;

o stabilizarea membranelor celulare gi degranu-
larea mastocitelor: corticosteroizi. Tratamentul de
eleclie se face i.v. cu dexametazone 0,3 mg/kg/
dozl (care poate fi repetatd) sau hemisuccinat de
hidrocortizon (10-20 mglkg), dozd care se repet.i la
4-6 ore.

. Blocarea eliberdrii mediatorilor:
- inhibarea in{luxului de calciu: cromoglicat di-

sodic;
- stimularea adenilat ciclazei, enzimi care con-

verteqte ATP (adenozin trifosfat) in cAMP. Se uti-
lirnazd a&enaltna sau noradrenalina subcutanat 0.1-
0,2 rnl din solo{ia 1%o;
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- prezeruarea nivelului de cAMp prin inhibarea
fosfodiesterazei, enzima care converte$te cAMp in
,AMP. Se recomandd reofilina, in doztr de J_5 mg/
ky'doztr, administrati lent i.v., in special in cazuriie
asociate cu laringospasm sever.

Tratamentul descris se adreseazl tuturor verieilor
patogenice ale qocului anafilactic. prompdrudinia si
corectitudinea lui pot salva bolnavui. Din cell
20 000 cazuri de goc anafilactic semnalate anual in
S.U.A. numlnrl de decese este de 200-400/an.

- $ocul disociativ: acest termen este rezen,at
condiliilor patologice in care perfuzia tisular[ este
normal6, dar oxigenul nu poaG fi utilizat de 1esu_nri, deoarece hemoglobini are afrnitate cres'cutE
pentru oxigen, nepermilind cedarea acestuia cltre

su ri. El se reahzeazd. in intoxicatiile cu monoxid
& carbon (CO r $ in methemoglobinemii.

Tratamentul de eleclie conrti in administrarea

"*ig:l{d.in 
concentragie gi presiune crescute (ca_

mera btperbara). pnn ca.re se realizeazd ;i creqterea
ft'rliunij de oxigen dizolvare in plasmd. p.nt u t u_
r*nennrl methemoglobinemiilor ie folosegte admi-
msftarca t.v. a substanlelor oxidoreductrtoare: vita_
mina f - 150 mg sau solu$e sterild de albast-u de
rcilen l9o, in dozl de | -2 mUkg_
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HIPIRIEIISIUNIA ANIERIALI StSTEilId

Silviu fiiliscu

Intmducere: hipertensiunea arteriali (HTA) este-
probabil. cea mai imponanti problemd de sdndute
publicd la varsta adulti in ldrili dezvoltare. prezenE
la aproxlmativ 

" 
l0% dil populagia generald. repre_

,znta tactoml de nsc major penox afectarea vascu-
larA-coronariane. cerebrald gi renald, fiind o impor_
tant6 cauztr de mortalitate. DeSi este relativ rar! in
copildrie. ea 

-suscitd- 
din plin 

-interesul 
pediatrilor,

om mai multe mohve:
- sunt tot mai multe voci care suslin cd debu_

tul .HTA esen{iale a adultului este in lopiilrie gi,
deci, evoiulia sa spre agravare ar putea fi -preveniii
sau atenuatd prin inldturarea factorilor de risc qi m
contol terapeutic adecvat a.l persoanelor vizate;

- in cazul IITA secundare (cea mai frecventi la
copil) corectafea cauzei o poate vindeca;

. .-..incI din 1988, grupul de expe4i OMS con-
siderl cd mdsurile de prevenire i bolilor cardio-
vasculare trebuie sd vizeze mu ales grupul de
virst[ cuprins intre naitere si 20 ani.
. -Pr,evalenfi: 

mdsurarea de rutind a presiunii arte-
dale la copilul peste 3 ani a arltat o incidenti a
hipenensiuni.i arteriale inhe l-.?%, muit mai micl
decdt la adult (10-15Eo). Frecventa creste cu vars-
ta. DacA la copilul mic este mai frecvenrA HTA
secundarl, dupd 10 ani se pare ci ponderea HTA
pnmare creqte, _inregistrind cele mai mari procente
la adolescenli. ?n special la cei care au o rudtr de
gadut I hipertensivl sau sunt supraponderali. in
85Vo din cazurile de HTA la copil, este vorba de
HTA secundard (unor bofi renale. suprarenale, car_
diaie).



Defuf$d $ dasifiesi$: hipertensiunea sistemic[
esrc o stare patofiziologicd in care presitmea san-
guinl (sistolicl Ei/sau diastolicd) se menline con-
stant peste limita superioar[ a normalului ca unnare
a tulburdrii mecanismelor de reglare a presiunii
arteriale. Deoarece presiunea sanguinl cre$te cu
virsta qi are o variabilitate individual5 considerabiltr,
sunt mari dificultdli in de{ioirea HTA la copil.
Diagnosticql (neindoielnic in HTA sever[) este de-
pendent de o definilie arbitrare a liAitelor supe-
rioare ale presiunii sanguine normale. In 1976 Co-
miGtul de expe4i OMS a stabilit o limitii arbitrarl
pentru adult: 140/90 mmHg, limiti propusi qi de
Societatea Intemagional6 de Hipertensiune in 1993.
ln raportul ,,Second Task Force on Blood Pressure
Control in Children" (1987), a fost. stabilitd .harta
percentilelor pentru diferite presiuni sanguine pen-
tu varst5, de la naqtere la 18 ani, iar pentru greu-
tate, la intrunirea de lucpu a British Hypertension
Society (de Swiet pi colab., 1989). Grupul ameri-
can a sugerat ca nivele mai mari de percentila 95
pentru virsti s[ fie considerate HTA senmifrcativ{
(tabelul 9.XX qi fig. 9.74).

Limita superioarl a normalului.fiind percentila
90, valorile cuprinse lnte percentilele 90 gi 95 sunt
considerate normal,inalte".

TABELAL g.XX

CLASIFICAREA HTA LA COPII $I TINERI
(dupi Report of the Second Tsrk Force

on Blood Press-ure Control h Children-Ig87)

Fig. 9.74 - Vadaliile valorilor tensiunii atteriale ln funclie de
{alie, vfusti qi sex (duptr Stoene6cu).

Pe de alt5 parte, cel de-al Vl-lea raport al Joint
National Committee for Prevention, Diagnosis, Eva-
luation and Treatment of High Blood Pressure a
stabilit o noul delimitare inte valorile normale qi
cele patoiogice la adr.rllii peste l8 ani, in fimclie de
modalitatea de misurare a TA {tabelul 9.XXt). Se
considerl a fi normale valorile sub i30/85 mmHg,
riscul cardiovascllar fiind absent la valori sub 120l
80 mmHg. Dac[ se folosegte monitorizarea ambu-
latorie a TA (MATA) timp de 24 ore, valoarea li-
mittr dintre normal gi patologic este mai redustr, va-
riind in func1ie de perioada de zi sau noapte (cand
ese gi mai mici). Comparind cele doutr. tabele, se
observl cd, cel putrin pentru definirea limitei sup-
rioare a valorilor tensionale nonnale, copilul mare
(peste 13 ani) se comporti ca un adult. O formul6
aproximativb pentru calculul TA la copil ese:

14 = 80 + 2x + 10-20 mmlls

unde: x = vdrsta in ani.

As:1O4-109
TAs:104-111
TAd 70,73

TAs: 112-1
TAdi 74-81

TAs: 108-115

TAs: 114-121
TAd: 74-'l'l

TAs122-129
TAd: 78-85

TAs. 122-725
TAd: 78-81

TAs:126-133
TAd: 82-89
TAs:136-143
TAdi 86-91

TAs ) 144
TAd > 92

diastolicl

t*



Clasifrcarea HTA se poate face dupl mai multe
criterii:

- gravtate: normal ,jnalt5,., semnificativl, seve-
ri (tabelele 9.XX 9i 9.XXf ;

-' etiologie (tabelul 9.XXI);
o secundari (80-85Vo din cazuri);
r esentiald (15-Z0Va din cazuri, fdrtr o cauzd

organicX evidentd);
- duratd (rabelele 9.XX[ qi g.XXIII):

o tranzitorie (intermitenti) _ cu durata sub 2
luni;

o Frsistenti.
TABELT.IL g.N{I

q.{SIFICAREA TA PENTRU ADULTII PESTE 1S ANI

lacmali <85
.jnalrA" 85-89

Qalensiune
Sudiul I (uqoartr)
St dial tr (moderati)
S.diul Itr (sevelQ
Stadiul W (f. reverd)

10. intreruperea anfihipertensivelor
(clonidini, metildopa, prop{anolol);

11. Intoxicalie cu vilamina D.
Sistem nervos centrsl qi autonom

1. hesiune inhactaniand crescutdi
2. Sirdrom cuillain-B arr6:
3. Arsuri;
4. Disa'Jtonomie familiali:
5. Sindrom Sbvens-Johnson;
6. l*ziuni de fosi posterioari;
7. Porflrie;
8. PolionlieLila
9. Encefalite.

Diverse
1. Prceclampsie;
2. Fractud ale oaselor lungi:
3. Hiperc alcemie;
4. Reparalie postcoarctaiie;
5. Transfuzie leucocitard;
6. Odgenare pdn membrfia extracorporala;
7. Obstruclie cronice a caijor respuaiorii \uperioare.

TABELUL g.XXII

OBDITTI ASOCIATE CU HTA TRANZITORIE SAU
INTERMITENTA LA COPIL

(dupi Nelsotr, 1996)

TABELUL g.XXIII

CONDITII ASOCIATE CU HTA CRONICI LA COPII
(dupi Nelson, 1996)

Renale
1. Fielonefrittr cionici;
2. Glomealonefrite crolice;
3. Hidronefroze;
4. Rinichi displazic congenirall
5. Rinichi polichistic;
6. Chist renal solitar;
7. Nefropaiie de reflux vezicoureteral;

9. Yipoplazie segmentarl (Ask-Upma* Kidney);
9. Obstruc{ie ureterale;

10. Tumod renale;
11. Traumaaism 1enal;
I2. Deterjorare prin rejeclie posrtransplant:
lJ. Deleiorare posriradieie; '

14. LES (alre boli de colagen).
Vasculare

1. Coarctatia aoflei toracice sau abdominale;
2. Lezinni ale arterelor renale (srenozd, displazie fibro&uscu_

lard, trombozd, atelTism);
3. Catetedzar.ea arterei ombilicale cu follnare de homb;
4. Neurofibromatozx (ingustare i{tdtsece sau exldnsecl a lu_

menului vascular);
5. Trcmboza venei tenale:
6. Vasculite;
7. Sunt arteaiovenos;
8. Sindrcm Williams-Beu€n.

Endocrine
1. Flipertioidism;
2. Hiperparatircidism;
3. Hipelplazie adrenali congenirald (deficir de 11 beta.hidroxi-

lazd qi l7-hidroxilazi);
4. Sindrom Cushing;
5. Aldosteronism primar;

90-99
100-109
110-119
>120

H.
l Glomerqloneirite acule postinfectioase;
2- kpod anafilactrcidar tSibontein Henocbl cu neftira;
:L Si!&oo bemoliric-uremic:
{ fae.rwe fibulard aculd;
!- hd. tansplanr renal (imediar sau ln rimpul episodului de

.FF);
6, DIIE [ansfuzie sanguina le pacien{i cu azotemie;
7- &enolemie;
L hpa proceduri chirurgicaje pe facrul geailourinar;
!- ELaeftftn:

L Ttrmarism rcnal:
lL hh'aea leucernice a rinichilor:
q Uqde obstructiva asociare cu boaja Crohn.
r..--+.d€ si otrdlu.i

L a--rni:
2 Gc*eptive orale;
:l AGEIi simpabmimerici;
{ t*|esirF;
!- hilidiae;
f- C-qtisreloit ri ACTHI
t- 

Fnr cu ciclosporinii posrlransplarrl
I' I i-ir€ (rcid glysvrrhir;. i
f Hl crcor. iadmiu. thatiu:

(dupi Harrison's. 1996)

140-159
160-1'19
180-2@
> 21.0
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TABELAL g.XX I (continuare)

6, Hiperaldosteronism supresibil pdn dexametazonx;
7. Feoclomocitom;
8. Alte tumori de creast[ neura]i (neuroblastom, ganglioneuro-

blastom, ganglioneurom);
9. Nefropatie diabeticd;

10, Sindrom Liddle.
Sistem nervos ceDtral

1. Mastr intracraniand;
2. Hemoragie;
3. Ulmdri ale unor injurii cereb'rale;
4. Tetxaplegie.

HTA esen{tali
c! renin6 scrzutd;

- cu rerilli nomali;
- cu renintr clescuti.

J. L. Anft6 gi J.. P. Deschamp au publicat fui
1980, 1986 urmitoarea clasificare in funclie de per-
centilele pentru talie gi virsttr:

- TA normald - pin[ la percentila 95;
- TA normal ,jnalte'- futre percentilele 95-97,5;
- IITA ,Jimiti' (moderatii) - percentila 97,5 +

10 mmHg;
- IITA ,,cert?l" - 2 percentila 97,5 + (10-

30 mmHg);
- HTA ,,ameninl5toare" - > percentila 97,5 +

) 30 mmHg.
lndiferent de ce clasificare folosim, prezenla la

copil a unei TA > 180/110 mmHg reprezintl o
urgen!{ hipertensivf, fiind lncadratl in HTA ,,ma-
lign[" sau,,amenintltoare".

$r o r44_de_40 pxisttr o cregtere gradattr
In raport cu varsta copilului, pubertatea marcand o
oarecare iustabilitate a TA, acesta fiind momentul
cand HTA la limit[ (,de halate albe") este eea mai
ftccventl.

Studiile populationalc lncepute la vArsta copil[-
dei $i continuate pe aceiagi indivizi la varsta adultl
au arltat ctr multi iadivizi au tendinla de a se
meniine ln acelagi culoar valoric, odat[ cu trecetea
timpului. Acest efect ,,tracking" a fost demonstat
gi prin calculul quartilelor sau quintilelor distibuliei
statjsticc pentru TAs^ 9i TAd (corelaliile fiind mai
meri penru TAs). In studiile publicate panl ln
prczont, corclaliile sunt cu atat mai bune cu cat
prima detcrminarc a TA, ca valoare dc rcfcrinp,
s-a fdcut la o vArstd mai marc.

Sc parc c6, dacf la un momeut al copillrici (dc

^Elu{a 
naturalb a prcslunll arterlale la copll:

@q&od)l normal, s5ndtos arc o I4r leig-Enge

obicei mai apropiat de pubertate), copilul se lnscrie
int-un culoar cu valori tensiona.le mai mari, are
qanse rnai mari de a dezvolta IITA la varsta de adull
De asemenea, valorile tensionale normal ,jnalte",
degi se consideri ca limita superioarl a normalului,
au dovedit un dsc crescut pentru dezvoltarea ulte-
rioari a IITA sistemice serrmificative sau severe, cu
aparilia unor compliealii invalidante sau letale (ca
infarct miocardic, accident vascular cerebral). Acest
lucru implicl o dispensarizare a acestor copii pen-
tru a se putea interveni profilactic gi nu curativ.

Tendinla generali pentru presiunea sanguinl a
copilului de a rtrmine la nivelul aceleiaEi percentile
in timpul copiltrriei qi adolescenlei sugereazl c5,
dac[ HTA are debutul ln copilirie, ar fi posibil in
acest fel sX identficdm un individ potenlial hiper-
tensiv de la o virsti tAnnr6, ToA4i, pe datele actuale
nu este intotdeauna posibil de a prezice care copil
va deveni un adult cu HTA, deoarece pdnd la 1/3
din copiji hipertensivi pot deveni normotensivi dupd
o urm.5drc de ciliva ani. A kecut insufrcietrt timp
in studiile prospective ale copiilor hipertensivi pen-
tru a putea detemina daci recunoagterea precoce a
IITA uqoare sau moderate va reduce incidenga atero-
sclerozei mai ta.rziu.

Misurares tenslunll atterlal€ (TA): tnuucat ln practica
medicalE numeroase erori plovi! din mlsurarea incorect[ a pre-
siunii arteriale. trcepem cu recomanddfi privind mdsurarea sa
corecl[ la copil (atenlie Ia confoltul pacientului 9i calitatea
echipamentului).

Presiunea arterial[ $e m5soare dupx 5 minute de lepaus,
{ezend sau culcat cu fala ln €us. Se efectueaz[ 3 mdsurdtori
conEecutiye. lualldu-se 1n sonsideraF media uldrnelor doul
deteruin[ri, Valodle crescute ale TA hebuie confirnate la cel
pulin doul corsultalii separate, pentru a se puisa stabili dia-
gnosticul de HTA. Mlsur6torile fdflte ultelior pentru compa-
Ialie trebuie efectuate ln aceea5i pozilio,

Se poatp folosi un sfigmomsno$.etru cu mercul oau ane-
!oi4 aparate oscilometsice (Dlnamap) sau ultrasonice - Doppler
(cele pot fi folosite $ la sugar). Presiunea ade!ia][ er tsebui
mdsulatd atgl k brale, cgt ii la membde inferioa(e (cel pulin
cu o ocazie), psnEu a se exclude cosrctalia de aoft[.

ObiDnuit, presiunea arterlall se n[soarl la bralul drept, cu
paclentul relaxat. Mangeta este plasat{ pe bra! deasupra a$erei
brahiale, Se urllltr manFta p9nl ce presiunea &pdpltp pre-
Biunea arterial! ii pulsul radial nu 8€ mai palpeazu. Diafragmul
st€toscopului este plasat dealupra anerei brablale, cbisr sub
manget!, Se leduce lncet presiunea manFtei p0nl ce zgomotele
Korotkoff pot Ii auzite (faza 1): aceaeta ests presiunea eiBtoUc[.
PfeBiunea re ecddca pan[ ce zgomotul Korotkoff dovine b!u6c
asurzit (faza 4), continuend penu ce zgotrrolelc aiepar (faza 5).
heslunea diastollc! este Bituat! obilnuit la faza 5, deoarece
actart! fuu Este mai bine leproductiblt! li alai aFoape de
presiunea dieslolicu intravascular[. Zgonotele Kootkoff pot



**.1f.i 2) fi reapdrea (faza 3) inlre presiunea si.lo[( a
l.66roke (a nu se confunda [ua 2 penttt presiunea dias-Dli:e sa! faza 3 penuu presiunea sisrolice).

E rru copiii mici rrebuie o alentie speciala Ia dimensrunea!|r.o$elei Frnga manFtei de preslune lebure sd cuDritdd
lroape toa$ circu$fednta haFlui, iar capetele sale nu rrehb.str se suprapunE; mansera Eebuie sd acopere cel oufn )J3
T .l-gT:. bi.lului {sau foapsei). O manSira prea orica daFa-uale talse mai mari. iar prea mare va iruegistra presiuni
r'!-Eici-_Se ,iciile de pediatrie ar rebui echipal 

"" 
;*;;i;

*:,5, 1,i2 qi 18 cm, pe4tru a corespund; .p""t rioi iu.gg di@siunilor cooilului-

- 
Pentu determinarea piesiunii arte ale !a melnbrele infe_

11,,.lab.Toplf esre plasal deasupra arrerei popL;t.": uccaria

tr#til T 3ffi T;iJ;" y1L:H:T T."J, l3_TH3rEE estre !u cel pulir 20 no*lg (lai mare decal ta memUrli"
:=.o3._. f 

sugarul ii copilul mic nelini:ir. ta caJe puLsaqirLe
llfnale sunt greu de auscultat sau palpat. se poate tolosi me_
g, lu*, 

O manferd de dimensiune od""uuru 
"le 

plu.uru in
JrII|r Dra{utui sau coapsei. sub maniel,. se ini}soard de io. inss.pe toatd lungiltea membrujui o bandi ela,tica O" 

"uir"iu".p-i ce melbrul devine alb (exsangdnat). Dup{ un,rllarea man_
t =i se desf4oari banda elasdce. apol manqeta este dezum_i{,lenl, presiune? sistolici corespunz?ind momentului h care
'rE !h.ui se recolorcaz[ 1n roz. Aceastd 

""r"*. ".i.-po1ii 
,ii

g1 *t cea g{sit{ prin memda dtecti arteriat[ sau asculta_

Datoriti faptului ce Wstu l/2 di, hipe eAsivi rdnin ne_rroccap. evolulnd muh dmp asimponal'c unii autori consl_ed Ecesara ,depisrarea acrive". iei md mulli autoti consi_
Tf 

d nu esle necesar un screening I fjfa fu'"opil, 
-aar'",rc

dlagotorie tudsurarea TA la copilul pesrc J ani;

. ;;f 
6e Fezifli la un consuh medic:ol rambularor sau

. -!: Lu 
o:uiu vizitelor proliloctice de ,.btlan1": la 3 eni; iaD.er.(sau insinea gcolarizArii); la l1 ani (in .l*u u-V;;, i;14 rni _Cn cla.la a VIII-a); la slirairui ticeului,

r-€l[ holce on Blood plessure Conllol h Children reco.lardl Ed8urarea TA anual dupA vAr6ra de 3 ari. Sub J ani
=yaftz "TA 

este obligatori? d0et lnrr.rn 
"onr"*, 

*uo"uio,
lE t[ o afecpune ce se lnsole[te ae Hfe se"unds.t, aai; inEtoar€le.situalii; eoarctalie di aort&, insuficienla .;;;; ;;
3l *T*ptt""U, conwlsii sau alte rulburlri 

".;;i;G-.dr;;::rta.- in6uficienlE renaia, tumorh ab.lominal[ r;u 
""bu;;:+stcrmie. rcrsrd staruloponderal,

. _Tlau-lea saDgulnE rormal! rcprezinrd o leflectere I scli-
1f :df.t rezistenlsi vsscul€ro iririfertce, a ,"r'r*rij ,*.
lr.'d a elaslicirglii afleriate. Nu eiiFrF o bingure prueiune ir.
=Y,ry : lirnjrd E predirnii sneriale carc id f,r.nor*aid iaq itbieclii gi tn losl€ circumsrcn{ele, Da"a l; ,;-;;;; i;

F&if ilrutli,#'. J;,T'"T,",,#. l%}i3,iru?* l*nia rrttt8 li.elte eu&c coreiaie cu talrB gt grsutaLca Bcssluia,I careul adole€eenlei €par creQteri aemnifi;sdre ,i ;A#|a

-E:tea 
njvclclor maj sfubile d; varctej de adutt, eiier! muti;

4i .te$poraff. eopiri c0 grurat€ rn.1 ,"; fi ;; ;;;

-..Fe3iuni 
eanguinc mai muj- dccat cei mai pulin aezvoirari,

=.b .*yt. unor vatori tnue pereenrllote go'qi-gS-;; '*;bl, i
lrl h cDnrider{E ldja {S!+iel ti Dilon, 1989).'eni* Lu .np,it

5c = Trarat de pcdiattie 
l

de aceeati var)lh $ constitulie colporala e{isle o variabi-likte
a rnesrunii arleriale. rnotiv penuu care sunr necesare toldeau_
na masurari repetate penml evaluarea pacientul.ti cu bipenen_
siune

.ExtslJ o variaic diurruj a presju J anerjale, cea din tim_
pul z el lrnd maj mare decal in cu$ul nol)lii. Ar.rlplarea
(eremptu HTA de halare albe) ,i elanul cresc prestunpa arr)
riala

lariqFi ale preslunii saDguine: presiunea sisrolicd \ arjaza
cu pana Ia 10 rnmHg inrre arerelc brahiale dreapt, si sldnsb.
rrdr( a.ea rn picioare produce o uloara reducere a preiiunii ,is.
loLce {cu md pu(in de 20 mrn}Ig, ii o cregrere a presiunii
diastolice (sub 10 mmHs).

Cand existd un ritm-cardiac neregulat (eremplu, fibrdalie)
presiunea sanguine e.rc variabila. Deoarece presiunea saneuinl
fluctueaze la majoritatea persoanelor. fie ca'sunr 

";;";;;sau tupeflensive, ea tebuie Dr5suratd de mai multe ori inainre
de a fi declaraia crescula. populalijle de orjgine africand au
lresrun] mal mari decat caucazienii

--.^-9-TU "Urlu 
o'mdoia.lii a5upra val jdilalii misurerii presiunii

arrenaJe. monitorizarea presiunii sanguine ambulatorii oferA o
evajuarc noninvaTili ;n cursul activila[i tilrtce normale, inla.
turernd problema HTA de balaLe ajbe

--, 
Pentru interpretarea corecta a va.lodlor oblinute la examenul

nzlc sunt necesae refefinie standard (vezi frg, 9,74).

-^_!-ti1ryt"egni" .HTA: deEi s-a avansat in inlele-
*:y jiz.opatologie.i cregrerii presiunii aireriale, in
>v-yJ./. dtn cazuri etiologia hipertensiuni.i rdmfure
:e^cunoscurd 

(hipenensiune primartr sau esengiald).
C?nd cauza poate. fi explicaia d" . b""1tr;;;:i;;i;

a fi secundar[,
recunoscutAmai frecvent

o familialX.
certe, se

1a
IN

bitS factorilor de risc. HTA esenfiald se caracteri
zeaztr pdntr-o 

.mare heterogenitaie patogeniii.'- fninii:r"l: merlinerea 9i prJgresia uifii tt"r"in 
""

mulurudlne. de tactoci patogenici! care se intercore"
reaza. {*oprtl normotensivi provenind dn pdrinti hioer-tjf;1"r Oo, a.vea _rlspilnsuri fiziologice anormalc'(si_
T"l: :u. ale ptun$ilor) cAnd sunr supugi Ia srcssau sarciru.competirive; dc asemenca, excretd nivcleunnare lltai mali de metabolitri ai catecolaminelor
(responsivitate modificctd 

" 
SN,i.p.U"i-,r""rir-

p_und ia incdrcarea cu Na prinu,un i69ti! pondcral
mal,m,are $i cre$tcre.E presiunij sanguine.
,-_.I:,,: :tudji sqsiil cd..ereditatea este multifae.
,:::1,:^ t:\ c6 e'listtr md mule defccte geneice,
necare svend presiunea sanguinE creseutd- ca unao-ri erpresiilc sale fenotipi4s, Nu c-a putul 6*mrr_
suz o transmitere genetictr de tip mendelian, insenrmb se pot Farlsrnife genedc djfsrite snomelij
cerutaxe care intervjn ln patogenia HTA. Srudierea

st
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copiilor ntrsculi din mame f&d HTA.

a af,5tat ci mediul de viald comun 1oac6,
mai mare la copil decit la adult. Aceste

familiilor cu gemeni mono- sau dizigoli intXreqte
aceste observalii. Compar6nd TA a copiilor nlsculi
din rygrne cu HTA in rytsu!;arcinii. Hanson qi
colab.@oare celor ale

strndii sugereazl c5, 65Vo dn corelaiiile observate
lntre rude se datoreazl eredit5lii, iar 357o mediului
de vialI familial comrn (,,stilului de viatrd" ).

pe mlsura cregterii vArstei pacientului.
Deprinderi neslntrtoase, ca alcoolismul gi fuma-

tul apar chiar ln timpul copil[riei, la vdrste din ce
in ce mai mici, in mediile defavorizate.

Factorul de mediu care q=a bucurat de cea mai
mare atentie a fost, qfonul de sar\- Faotul cd numai
60% dintre hipertekivi-rEaFfiA- la cieqterea apor-
tului de sare ilustreaztr nahra heterogend a popu-.
laliei cu IITA esen{ial5. Consumul crescut de sare
reprezinttr un factor de risc doar daci se coreleazi
cu anomalii genetice (defeci in excr4ia renald de
sare, afectarea transportului transmembranar al Na)-
Puginele srudii la copil au dat rezgltarq contradiclorij.

De mult timp se gtie cyffie1.ilatd,:s_-zsectlrzil
cu_HTA qi reducerea greu&fznrefi-oreaz[ controlul
tensionai. Cei mai vuherabili sunt copiii qi adoles-
cen$i obezi. A fost incriminati producerea de citre

toriti diferenlei dintre generalii. Studiile lui M.
Friedman gi colab. au conturat un ,,model compor-
tamental tip A" (frecvent la indivizii cu HTA): per-
soane ambilioase, ce doresc afirmarea, puterea, fiind
in permanenti luptl cu timpul. Acest tip de perso=
nalitate incepe sd se contureze ircl din perioada de
preqcolar (Matthews K- A. gi colab.), instituirea tim-
purie a unor programe educalionale adecvate put6nd
avel rol in preven{ia_.HTA la vijtorul adult.

Qaclorti fumodinan)ci: in I{TA *oguld,!qlr"-
'. 

=---<-a .-+duce tulburareE-- relatiei dintre debirul cardiac si

HTA esenSial[ pot progresa de ]a un status cu debit
cardiac crescut gi rezistenli vascularl sistemici nor-
mald spre pattem-ul adult, cu debit cardiac normal
qi rysqtenF_yarcukrtr sistemicd crescuttr.

{fu4oif neurogen): sistemul oervos sirnpmic ocupd
Ho pdzrge cheie, hiperreactivitatea simpatici produ-

cand cre$teri tranzitorii ale TA la individul normal
qi cregteri paroxistice la indivizi cu HTA cronic[
stabild (traduse clinic prin tahicardie, ritm cardiac
labil, transpiralii, dermografism pozitiv, labilitatea
valorilor tensionale). Se observl in special 1a ado-
lescenli qi adu{i tineri, in stadiile de inceput aie
HTAE (hipertensiune arterialtr esenlialtr.

Cu avansarea in vdrst[, apare o diminuare a sen-
sibilitllii baroreceptoare cu teadaptarea arcuiui baro-
reflex la un nivel mai ridicat al TA.

au tost stu(Uate rn specral pentru Nar. dar $l pen-
trrr Cl-, Ca+, K+, Mg++. Aeumularea de Nat
intracelular gi apoi de Ca++ in fibra musculari ne-
tedl ar produce o reactivitate vascularI crescutl la
agengii vasoconstrictori umorali gi neurogeni.-(i"idvk-ndtri;Et 

t,"e Aid{itimuleaid excretia
Nale-niveftil-rinichiului-rcb/ lor in dezvoltaria
HTA fiind in curs de irvestigare.

Dac{ luim in considerare 6r/s1?hf rmind:dnpia-\
lfi fi id,affi -o sA rtt acest prof-pb-are-ffi .arc-v-a:--
riaffi.I-tul cu HTAE: renind crescuti (15-
2OVo), normald (50-60Vo) sau sc6zut5 QO-31Vo). Deqt
nu au fost realizate studii similare ample la ado-
lescenlii cu HTA primarX, s-a observat cd I{TA
hipeneninemici dominattr de vasoconstriclie qi RVT
crescutd se intelne$te in special 1a tinerii care pre-
zinti gi o hiperreactivitate a s;stemului nervos sim-
patrc_:/-,-=-----==.\

@retrfrfetea concentraliei dp insulinl\care ao?D|e la
hipe@ceHTipr in:
cre$terea absorbJiei renale de Na, creqterea activi-

adipocit a anqiotensino eenului.
@r?Ji4 seier gi pre"hrngil mai ales aso"i,, ",,al|Lfaos/ri fnsc, ii;CGnduce ta aparitia HTA..aorcn dg nsc, poate conduce la aparitia HTA-

- r  r : i :  

----:----_-----.-
mar vutnerabltl sunl coDtlul mare si adoles_

centul, prin solicitarea psihicl gi emolionall proprie
vdrstei, prin stresul creat de numeroase examene eu
implicalie in realizarea lor viitoare (capacitate, baca-
laureat, admitere la facultate), prin stirile conflic-
tuale ,pfinte-copi1" prezente la aceste vdrste da-

nervoase adrenergice
inactivitatea fizici (ftecvii?58-fiti-

ma
de familil. agfffi-ela-gja. tistofi-cul famifiI de boti
cardiovascularc--e[-fecese la vdrste tinere. factori
consideragi importan;i in societdlile mai bogate qi
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B o li Iz aparatului c ardbv as c ular

tlFj sistemului nervos simpatic. stimularea hioer_
aoter vascula-re (creire RVT).

!'Idificdnle structurale vasculare in HTAE con_
9a intr-un proces de:

- aterosclerozi acceleratd (proces primar intimal);
-. remodelare vascularl, a c5rui iparilie perma_

t*tttizeazd gi agraveazi evoiutia HTA.
Sardii recente au demonstrat cd remodelarea vas_

cohri btervine precoce in HTA, iar in *.t. }Ii,q,
erperim€ntale precedd alterarea homeostaziei pre_
-:rnale. Se produc:

. cre$rerea grosimii mediei prin hipertofia celu_
ielor. musculare netede lCMN;. cu ingrusurea lume_
ru.llur r,ascular. qi cregterea rapomLlui perete,4umen
m vasele de rezistentr:

o rarefacfie microvasculard, cu reducerea diame_
Eului intem $i extem al vasului:

_ 
o modelarea structrrald a aortei gi a vaselor mari

fySoS.1.a mediei prin hipertrofia CMN ,,asculare
g modlfican ale mauicei).

_ Remodelarea vascularl include _l procese celu_
liE: cre$tere, apoptozd (moartea celulard prog.urnu,I
gnetic), migrarea celulard qi a"gruaa..u iut i""i
exEacelulare-

Endoteliul vascular: sunt date care pledeazl pen_
T 

.r"Tnlu- unei disfuncqii endoreliale in HTA, cuxx esenFai in modjfican-je ftmcqionale gi strucrurale
qdrute in vasele hipertensive. Endoteliul _. ; ;l
rydant in reglarea tonusului vascular prin pro_ducerea factorilor vasodilataton Sr vasoconstrictori,
t- nuT:roase substanle umorale acgioneazl asupra
busului vasculat prin intermediui endoteliului.

- 
Srbstantele cu efect vasodilatator proarlr" O"celulele endoteliale sunt:

, 
. NO_ toxidul niaic)/EDRF (factorul de reta\are

srvat dm endoreliu). produs ca urmare a flurului

1^gu._* t, 
a. stresuluj de ,.forfecare-.; are qi acfune:finrpertensivd:

o prostaciclina produce vasodilatafie prin relaxa-
rea CMN vasculare;

.. lPFtr 
(factorul de hiperpolarizare derir at din

uote|lu ) produce relanarea CMN vasculare.
. Producerea acestor 3 factod vasodilaht;ri este

Fj:C 
de bradikinind prin acrrvarea receptorilor

? .fTrnaza _Il, care degradeazd bradikinina, estexHrica cu ACEI , asrfel cd adminisn.area inhibitori_

lor.ACE produce vasodilat alte, atAt prin reducerea
angiotensinei II, cAt gi prin efectul propriu at Uraai-
Kntnel.

_. Substanlele vasoconstrictoa.re produse in endo_
teliul vascular au gi efect mitogen, stimuhna cr"q_
terea celulard:

r EDCF (factorul de contracEie derivat din
endoteliu);

o endoteiina I este cel mal putefllc vasocon_
srncror cunoscut (de 10 ori mai putemic decAt
lgotensina 

Ilt qi cu ac$une prelun;:lra, *. g; 
""_lune nu togen5 asupra CMN,

*^:":oTb:*1nul. 
(TXA?) Ei prostaglandina H2:

uomboxan ul somuleazd ;i creglerea celuJari;
e 

-argrotensina 
II ;enerata prin SRA (sistemul

renla-an;rrotensrnd) local paracrin (vasculart.
La procesul de remodelare participi toate snlc_

turile celulare vasculare (celuli endotelial;, ;"fi:
musculare netede. fibrobla$ti) care sunt cuplate prin
srst€mete aurocnne/paracrine. CeluJa endoteliali joacd
un rol-predominant 

_prin sirualia sa strategica de
Tter.lap- inb-.e mediul sanguin gi pererele riascular.
Ea Joaca. rol de senzor penru semnalele hemodi_

l.1L* t:, ,T9ld.. l; rol_ de cetutd efectoare prin

f]{f 
sun te biologice (substante vasoactive. rella-

lon a 
-creErerii 

qi apoptozei. modularorj ai matri-cei
exD-acetulare) care afecrazd funcgia qi structura t,as_
culari. ExistI o corelagie intre faciorii hemodina-
Il.,.l ' ".t 

vasoactivi produgi local. Creqterea iluxu-rur stumuteaza producerea NO;i a proiraciclinei siscade producerea de endoretinl. ;* .*.rui i".rrji
strmuleazi producerea endotelinei, EDCF Si pDCi
(platelet derived growth factor).

_ Moleculele vasoconstrictoare stimuleazi cresterea
celulard. pe cand cele vasodijararoare . i,i l;;.
AceeEi acliune inhibitoare asupra cre$terii celulare
o au qi pepridele natriuredce atriale (A-Np) si pepri-
dul natriuredc qi heparin 

"urfuruf 
proarr. a'. iiio

Ieltu,

in HTA geneticd alterarea siructurall arteriolard.: q"tg*3r_i hiperplaziei celulare gi ."*oa.tarii. o"cand, in HTA renovascirlari predomind hip;;f;;
CMN vasculare-. HTA malignd se caracrenzeazd prin
n€croza lrbrrnoldl a peretelui vascular. in mulfe ca_zun.se asociazd HVS gi sclerozd gJomerularl hioer_
renstva. ca expresie a remodeldrij vasculare in aces_t.grs<!19.---.-----. \
CHffi cecwdprA lste mai fi.:pliffi-aFir,Tf 

^ 
a-aaf$#*#*

#E=-erodEe-fvE -, Te5elet; 9.XX si g.XX-IIrr.
I ACE = enzjme de convetsie a angiotensinei.



Aceqti pacienli nu febuie ignorali din cel puEin 2
motive:

- corectarea cauzei poate vindeca HTA;
- aceste forme secundare ale bolii pot realiza o

,.p4fundere" in etiologia HTA esengiatl.
Etiologia variazi cu v6rsta:
- la nou-niscut se asociazX cel mai frecvent cu

obstrucla arterei renale prin trombi postcateterizare
inaltii a arlerei ornbilicale;

- inte 1-10 ani dominl cauzele renale, urmate
de cele vasculare qi endocrine;

- dupl l0 ani incepe s[ apard 9i HTAE lado-
lescengii cu HTAE au presiuni diastolice > per-
centila 95 pentru v&st[). ln 7 5-8OEo din cazuri

auzi renal{.
ecanismele patogenice

ferent[ stimuleazl secre(ia de renin5. Aceasta trans-
forml angiotensinogenul in angiotensin[ I, care este
rapid tansformattr in angiotensinl tr de cdte enzima
de conversie (ACE), responsabiltr gi de degradarea
metabolictr a kininelor vasodilatatoare. Angiotensina
II este un v:rsoconstrictor puternic qi stimuleazd
secretia de aldosteron, ambele ducAnd la cre$terea

@WW:n hipeniroidie. stimularea sim-
paticd excesi'v[ determind tahicardje cu HTA sisto-
lici prin cre$trerea debitului cardiac, presiunea dias-
tolic[ fiind, obisnuit, normal6.

Hipercalcemia, secundard hiperparatiroidismuiui
sau altor cauze, produce HTA prin cre;terea con-
tractilitilii muqchiului neted vascular qi a miocar-
dului, cdt qi prin injuria parenchimului rbtal pro-
dusl de nefrolitiazl gi nefrocalcinozi.

In tumorile" corticosuprarenale (adenom) gi hiper-
plazia suprarenaliane bilateral[ (hiperaldosteronism
primar idiopatic), secrelia crescut5 de aldosleron
duce la retenlie de Na+, HTA qi pierdere de K+.
In sindromul Cushing, cortizolul aflat in exces de-
termini retenlie hidrosalin6 (cu cre$terea volemiei
qi a debitului cardiac), hiperactivitatea sistemului re-
ninl-angiotensintr @ril stimuiarea sintezei hepatice
a angiotensinogenului) qi uesterea reactivitIlii SNS
(scade sinteza de prostaglandine in peretele arieric-
1ar),

. In sindromul adrenogenital, produs de dqficienla
ln 11- sau 17-hidroxilazi, deoxicorticosteronul rds-
punde de retenlia de Na 9i HTA rezultantl.

Tumorile secretante de catecolamine produc HTA
datoriti efectelor cardiace gi vasculare ale epine-
frinei gi norepinefrinei. Copiii cu feocromocitom au
mai frecvent HTA continui decet intemitent?i. Tu-
mora- uni- sau bilaterall. poate fi in medulara supra-
renali sau in alte celule cromafine. In alte tumori
de creastl neurali (neuroblastom, ganglionewinom)
HTA este mai rari.

?n sindromul Guillain-Barr6, poliomielittr, arsuri,
sindromul Stevens-Johnson, in cregterea intermiten-
ti a presiunii sanguine pare sX joace un rol exce-
sul de catecolamine.

Agenlii simpaticomimetici folosig ca deconges-
tionante nazale, anorexigene gi stimulentele tulbu-
rdrilor de atenlie produc vasoconstriclie periferici gi
grade diferite de stimulare cardiaci.

Contrar:eptivele orale strr;rt o cauz6 comuni de
HTA la adolescente (estrogenii stimuleazd sinteza

comune
sunt:

r ischemia renali cu activarea sistemului renind-
angiotensind-aldosteron;

r expansiunea volemicl prin retenlie de sare gi
apAi

r scdderea produclei de bradikinind cu acliure
v asodilatatoare.

O parte din copiii cu pielonefrite cronice nu
dezvoltl HTA p6n[ ce nu devin azotemici, altii au
llTA in cursui unui episod acur, infeclia pur gi sim-
plu ar demasca o HTAE (A. Pruitt, 1993).

Reducerea ratei de filtrare glomerulari din ne-
frite are ca rezultat acumulare de sare gi api, .in
timp ce masele lezionale (chisari, tumori, hema-
toane) pot deteriora perfuzia unei poriiuni a rinichiu-
lui (ischemie local5), stimul2nd asdel produclia de
renind de c6ae aparatul juxtaglomerular.

Tumora Wilms qi tumora cu celule juxtaglo-
merulare (hemangiopericitomul) secrettr renjnd sau
o substangX presoare firb control feed,back- Dintre
colagenoze, poliarterita nodoasl (necrozi fibrinoidi
arteriald) gi sclerodennia (lezirmi aderiale de tio
proliferativ) evolueazl cu HTA severi. ln stadiul
terminal al insuhcienlei renale cronice (indiferent de
nefropatia generatoare), HTA este frecventi (prin
expansiune volemici, activarea sistemului renintr-
angiotensind qi hiperactivitate adrenergic[). HTA
prezentl la 1/? din transplantele renale are meca-
nisme multiple: stenoza de arter[ renald la locul
anastomozei, rejetul de transplant, doze mari de
steroizi- exces de renind dupl nefropatia inigiali.

In leziunile renovascuiare qi coarctagia de aortd
sclderea presiunii de perfuzie in arteriola renald a-

parenchimatoase bilaterale



& a. giotensinogen, activAnd sistemul re.
t-a.tdosteron qi au un efect direct
f 3na il sare). Incidenp poate fi

folosirea preparatelor 
-od#" "orn estoseni.

rfe,a ciclosporinei folosittr ca imuno_
adiu.garea sbroizilor explictr HTA

lhiz,ic,.(argry, condimente) ac6io_
1*1 d:tul similar cu aldosteronut.

srbtoxice de p6 influenleiJ tonusut

sau aplicarea pe mucoase a cocainei
r creSterca rapidl a TA, cu producerea

T -yl_.0"T:.3ri 
intracrareiie (c-rl'#

ate noreninF#ihr I

:i !*" zltyrq. (fip // HrA apare
,1 n:lr.gpatie; diabedce.Ei a insu_

TYd". 
(posibil la copiii cu diabet de la

}Cb T"j, prosr controlat).
bohavubi hipeneniiv eonf rmat pre_

.lri:i y*r.* sau secundae a HTA;)a atedarii organelor linttr (cord, cre_

eansplant cardiac, medulari ."na, fr"- l*y::g- !:rlbi ciqe.. i;ii* + l"g..t"ilTJ_
ll:y^":-! J:":o'te'oizi,.loir*eptive orale). Tre_
lH"^ o*.i.j, S _ *,i"t",i" i-u',ii5- ;:, ".li##,

"r.i,.T*lf;: 
traspiralii, tahicardie, palpita{ii (feo_

!!1:::t :*:*l?r.o boalr renartr in trecut sau
il^.f.:.:r: l?"1I reurita iltennttentl ;s;;; ;:
l:*: i^,131y ."r"* mrjj.;;;;:il;ji#_
;ifj"._"1.-,:Soltujr-.pi.irr*.--"JJJq;j:5.

.T11 , Fft cbronari_ene 
"";-"*";;;u.:',i;;5-';diabet zaharat.

examinate direct.
Modificlrite FO in HTA:
. Stadi{ l: ingustarea arteriolelor r, 

:$oL lalqite. Salus_Gunn gradul l.
retiniene, ve-nule ugor ltrrgite,v 

:iv:. ':c:qt{e. rarus_Gunn gradul l.."1|T^ylI: a1enluarca reflixeior arteriate, sem_
1",1,,T"#:,,u"f":_i:i."..$;'-irli;i.ffi '#';::T
riolelor.[{]}- i"su.*.u g.n.,url-.uJ 

";;;#:T "tH}
Stadiul III: modificdrile de la stadiul II +
S_,:gI fV' tnoaifi"erit. de ta stadiul ItI +

unui pacient cu IIIA

crescuti la

de severitate-

mrc.

E prezent{ dimineatat-
duptr citeva ore:

secundare ischemiei tranzi-
exsudate Si hemoragii.

{insuficienla cardiaci).
e boala de baz6 In cazr;I FITA secun_

(boli. renale cronice);

o ueuul sa cupfmtni:

"--@4 
"b"t"ltF .ri"i (Na+, cl-,

Cushing);
_W



(eventual lipidograml);

430 TRATAT DE PEDIATRIE

- aldosteron plasmatic crescut:
- ARP scdzutd;
--eT-iifi-RlvfN de sulnarenale pentru

de hiperplazie.

S-a sugerat cd atunci c6nd istoricul este negativ,
iar examenul clinic qi testele de laborator prelimi-
nare sunt normale, nu mai sunt necesare alte in-
vestigalii la copiii cu varsta de 3-12 ani av6nd o
TAd < 90 mmHg sau de 13-18 ani cu o
TAd < 100 mmHg @orfar). American Task Force
a sugerat investigarea qi tratamentul adecvat pentru
cei cu o TAd > percentila 95. ln funclie de datele
din istoric, examenul clinic qi rezultatele primelor
investigalii, acestea se pot extinde.

Pacienlii cu HTA severi, 'simptome sau rjtino-
patie avansati necesitd urgent investigaEii qi mata-
ment. In general, cu cit pacientnl este mai mic 5i
presiunea sanguhd nra.i mare, cu al.it este mai mari
probabilitatea ca I{IA sI fie seomdari, iar cutza

lor necesitAnd teste E)ecifrce:
o In feocromocitom:
- @ferabil men-

n"T'inele fatE de acidul vanilm6iEfi-c -(AVM;

- catecolaminele plasmatice (cind TVM qi meta-
neftrnete sunt crescute):

- scanning cu (r31I) metaiodobenzilgua{rlini (cu
rilts:ortlie-specificI la locurile activitllii sim-

- CT, RMN hipofizar, suprarenal (penu'u loca-

aL.:"tt f:"trgrq9j-

deoxicoffdosteronul si 1 l-deoxicorti-

cortizolul urinar:---- :_--- . .
t^stul de supresie Ia dexa$etazonb al corti-
zaluu!_p!3!!!3!gr

zolul
. scad

rn seri
cortizolul seric Ai cataboiilii urinari;
17-hidroxilazS:

. acumulare de co-rticosteron. deoxicorticos-
teron;

. l7-cetosteroizi urirari absenli-
Bilanful func{ional permite incadrarea stadiale

lipsa simptomelor gi a unor modi-
rrcikffi;ibobiective'

- simptome: c^ algs:. ame{eli, frrlhur5ri de .vedere;
- hiperhofie ventricularl stineE (echo. ECG.

radrogralr e);

- cercetafea renilCi plagnatiqe in vena cavl in-----------------
---.n-"i-=-.-;....-lenoara sl in ambele vene renale.. r-aoarljnj[Srnbere vene renate.

\<sg{!!y:*i: echo Doppler EL4or
( auaele en-docrtn? sunt rare la cooil di^--\:++;-:7t auzerc endocrmp sunt ra-re la copil. diagnosti_

'.':+g+e+P!er +jq{tossg'riosrafie.

cul

calS

cerali, ca:
agcidente

FO gradul III'IV).
defineqte ca o cre$tere

peste nivelul HTA anterioare,
asociate cu evidenla unei injurii vascukre la exd-
menul FO, dar fdrd edem papilar.

Evolufie. Complica{ii. Prognoetie HTA netra-
tatn se asociaz6 cu o scurtare de 10-20 ori a duratei
de via!5. Evolulia bolii hiperiensive este grevattr de
urmltoarele riscuri:

eficit
. cresc

subiacenttr trebuie cercetati.

arterlografia
diagno-dd|

inliFcienqi cardiaci stingl sau
ou"", i6GGbiu[. it 

"ofr-J.nte



. accelerarca qi agravarea evolugiei aterosclero_: 'qPcr arerosclero- - adoptarea unui stil de viaEd sindtos, cu activi-

:,,TffF:"-o:^lyS lcu.distuncgie diastoricd. apoi -"_i'J::"jij.:,jr;,:'l],.:' p.'.;J. ii'.,.ru"-.,
il,u?;J#'X'Ji;:"**j;,'+:f"""* ::: - "T,',"#?T?,y;S',iilnt;ru.u*"
;":#jhT,;ilil.T:.ff"iJ, *'*:;f"",:: "";"ffi*'fflf::i"i11ii?iti1""o. 

hip"Lo,iu"
,*'#I"11d;ft;ff3(:irH'.'.;il,*ff.l";,:: ,' 'lJllill" 

secundarr (a comprica{iilor HrA) are
co"i setterea-colesteroturui. uo.p"*.1ri,.'" "'" ,""0."*ooiu.u.|#.T" oftffilr"i;n:""ojoi,llr 

,ilJJH#Ji.j.|t:":*i,:::* $i. tratati corect, J"",** organelor !ntr, de ereciere secundare ale
*l*.;;i-l:;'#trJ"x'T"i'Htox'j;=i1."'fi 

hipotensoareror;

;T":*"$":nf *T,f; ."'::x*-f elmrrila"':Al,nti;i::,xf);::;#Hji;;,#X
nT* i.'#tyif; f,t"l[' ;::""i,'#: n:ffii # "J*T1trT.;*fS:i:t 1;,,,", _ {;,f;i#
#';fr"#Lffio;: #:::.:A*,:3ii d" T:iil.ffiffiT'l':'fl?* o*,u n.,*u"o,o_g"#"jft ;Tl##1,I' ri:li i+"i,'!:- ili:i'i, r l,:' """#, ;-:li,*g*lJ[i ::ql' I e-.g_.''"i:r:'aT:i 

oe raspunsul pacien- 
'.o:lTn 

r" e,9"51u. 
"i.;',""'J, 

sreudiij poatem.:i,l#"lrT:ffi#l:ilr'il:*" ffi ;":'.:tlfi ;:l;; ix ilT*# ilHi
ry-l;*'it{:l*:1*,pmi",.l"i:li5Hf +x'*::.r'.:"i*i*i:;F:'.w"itT,ffi ;
ry;"*t"tt* j#riffi',Thf #,.""?;y;rrxi"*i;!{:;:::.::t'l,T';..."n".""
,**,:ff;,',:T^1ruf,9;l;;:nn.:Xf :;:i-*":ffi "X'.""X*:.HX"'rTlf *":r..":*1?
_lsclta nostonerator. Evoluga ,;;;;;; ffi:'; ::_^t-: 

numdr de medicamente este folosit in
:lyl"Tr"i "" uio"., "ti,,lf,'lliT'i"ll" ' fi::1;::l'+.r,r s-iir"l.-""".ii,1- ,.R."taoa a;-z-t 

_arterei ombilicale este faresi a L:ece sitr o*".. ;, ".' "ilfio,u X.'lli "t "".,,tf 
'.1*, 

r=' nJ ;.JJ,TJ :.:iffi :":m;
o*"offjil'01.":::i";#i:i:":T.;..a ri..^ia * "o.Jr.2.,.p."ifi" rurbuiare-a ._..fiodu". 

",.s,",.u-,. A,.e:ut,.'e'n;;; ".n' rf, .yt$:TGtt. *;J=!i ;i*,,H1f;;l*TlX n fiffi,."",
*:+i:"ff1ffi:;":Ttri.,.#*;j*:i 

iJ'#l ".."",,e in Hra ,icunlara bo,iro.,.nouu,_
ffi 

tu reduce incidenp aFroscrerozei la varsta ,.loa 
tuu. parenchimatoase renale. in tromboza va-

prevenirea rrrAE: **oii",i'rjlt..1?X::'"*#;:.".."-blocaali sunt
il";d;";ffi;" (reducerea ractor'or de risc) ::.;';:fT'i*:g ;itTtH,:,,#t*l
- H::I::'#:, *l,l'.T,T:t' ri"",'",:.:lli., r*;j"l#",,.* li":ili;;."{i#fr*$cfiectaTa hiperlipidemjei;_ reducerea eicesurui ponderar; :::*:til.#:i::,:1T?:iil:ifr,"r,Ji"1.::HT r;



Tub tFtr8l

(pe qen$ut
vasomotor)-
(i2-recepiod

autoDoml
(blocanre)

Tennlnatll
reFvoeEc

Cl.t€.
coplod
(btocantc)

MEDICAMENTE ToLoSITE iN TRATAMENTUL TfIA

TABELAL g.Xxft

Deplelie de K iiperuricemie,
hiperglicemie, hipercolesterc-
lemie, dermatitr, p!rpu!d,

Deplelre de K, hiperwicernie,
hiperglicemie, hipocalcemie,
discrazie senguhl rash, $eluri
vSrsxturi, diarce, alcaloza

Hiperkaliemie, diaree, gineco-
mastie, neregulqlitIli menstruale
Hipe*alieFie, gfetud, vlrs{tud,
dampe Ia memblele inferioarc,
nefrcliliaze

HipotensiuDe postural!, somno-
1en1!, gurtr uscat!, rebound HTA

sctrded importante ale
dozei, insomnie
Hipotensiu ne posturall, sedffe,

diareo, febd, gineco-
mastie. test Coomb,s + (ocazionsl
asociat cu hemoliz!), bepatit6
cronic!" colitd ulceroasE
sin&om
Hipotensiune
sinptome vizualo, gurd uscattr,
constipalie, letentie 8cuttr de
urin!, imlotenl{

Dcpn sie, cofnanai naatume
c on g e tt le n&old, diaree

Hlpotcts lund postutdL tattr,I|,lia
do apE, artm, bradicardle, gur{
uEc&ttr" disiEo

flushing
Hipotensiuns po8tllsl4 lahi
eardo, mlozU, eongestlo nareld,
ulcucluma gu l
Hipotenaluno ortoctatic[ lB prhu
doz!" Bhcop& btutel!", c€faleo,
sedsle, ametc!., tehlcardic, r€"
tonll0 lluld€, efect antlcollndgle

IITA medie; ca adju-l-Z mglkg corplzi

oral 2 mg&g
La 4-6 h

vant tn IITA severtr sau
malign[, tn special tn
insuficienta renal{

3. Oconomlsl-
toale ds K
Spironolactonl
Triamteren

Amilorid

2-3 r\gMab3 prlr"e
ad: oral: 50-100 mg
& 1-Z orilzi
ad: oral 5-10 mg/zi

HTA Fodusd de
hipef, mineraloconicoi-
dism; ca adjuvant ln
tratamentul cu tiazide

Insuficienti renaltr

Feoclogldgiiotrr,
boa[t hepalic[ (i.v.),
ln adril. IMAo

Clonidina

GuanabeM

Guanfaaina

ad.: oral 4-16 mg
2xlzi
ad.: oral: 1-2 mg zilnic
10 mg/kg/24 b qi se
qee

(3-5 Fgltg/dozd, 3-4 medie la modera-
tL boaltr renallt cu IITA

HTA maiignl (i.v.)

8d: i.v.: 1.6 A sever[ iau coronsriantr
sever6, insuficienli
celebrovssculsr!,
DZ (cu terapie hipo-
glicerltant[),

Als8loizi ds
Rauwolfia:
Rezelplna

Granclidina
Guanadrel

ad. cra! O05.025 mglzi

ad. orsl: 10-150 Bg/zi
adr o:al: 5.50 ngx2l/zi

HTA medie"moderet{
18 pacienlii tined
lItA moderetd-icver!
IITA modErattr-rcvo!tr

ulcer peptic,
dcpftsie

Fcocmmocltom,
boalf, coron€dan6
sevcrtr, insuflcidrll

Fcnoxlbcnza-
mina

PraroBln

Doraaolln

ma* 5 mg (1
olat 1-5 mg/24 h
in 2 prlzo

oral: 0,1.0,4 mg/kg
pe tl ln 3 prize, sau
1 mg inllial, creicut
pmgresiv
adr ors'L 1.20
ad: oral 1-8

tst Bau doycdit

l{TA modb la mode-
!8tI

coronsrlsnd



TABELUL g.XXN (coorinuare)

tsrt.eptod
'thane)

Neselectiye:
Propranolol

Nadolot

p1-cardio-
selecdve:
Metrop.olol
Atenolol
Carteolol
Pindolol
Acebutolol

ad: oral: 1-8 mg/kg/zi
cral 1-8 mg/kg/zi
ad: oral: 2,5-10 mg/zi
acl oral: 5 30 mg x2lzi
ad: oral: 20G600 mg x
2lzi,

oral 1-8 mg/kg/zi tn
3 pize

i.v.: 0,025-l mgfu/dozd
ad: oral: 20-120 mg/zi

IITA medie-I1loderatd (in
special ln absenla unei
circulaqii hiperdinamice)

Insuficienll car-
diaci congestive,
DZ (sub tratanent
hipoglicemiant),
ln cursul adfirillis
tr5rii IMAO, sick
sinus, sindrom
bloc cardiac
gradul tr-m

Ame leli, depresie, bradicar
die, bmnhosrym, gTe\\i,
varsdturi, di€Iee, consripalie,
imuficienll cardiace, obo-
sealr, fenonen Ra,,naud,
halucinatii, hipefirigliceride-
mie, hipercolesterolemie,
psoriazis

Bradicardie ?n tepaus mai
pulin ca alte p-blocante

.+p
EC€FIOIi

Labetalol p.i.v: 2 mg/min
i.v.: 0,2-3 mg,&gh
oral 2-20 mElkgln2
pize

Similar cu ale B,blocantelor,
cu trtai multe efecte

Posturale

I'ASODILATATOARE

IEIBITORI AI ENAMEI DE CONVERSIE A ANGIOTENSINEI

faqcli
€.d
r-cd8r

Hidralazhl

Minoxidil

Diazoxid

Nitrotr rusiat

olal: 1-8 mg,&g
i.v.: inilial l-2 mg/kg
ln bolus,lntrelinere:
0,15-0,3 mglkg
o$.L O,I-2 mgkglu h,
max.. 50 mg/24h

i.v.: 2-5 mg&g bolus
(>15') max. 100 mg

p.i.v.: 0,5-8 trglkg/mi!

Ca adj uvant ln hatamentul:
IITA moderatl la sever.e- p.o.
HTA maligni-i.v./i.m.

IITA severd

HTA severymalignl

IITA malign{

Lupus eritematos,
boali coronadan!
sevela

Boal6 coronadand
severe

DZ, hiperurice-
mie, insuiicienld
caldiacl conges-
livd

C,ef alee, tah icardic, aJtotexle,
glelui, vdrse&ri, diaree, sin-
drcm lupus-like, rash, edeme

Ta.hicardie, retenlie fl uide,
asprtea trdsetudlor felei,
efuziurc pericardice
Hiperglicemie, hipenfice-
Irlie, retenlie de Na, hiporen-
slune

Teamd, sl{biciute, grciuri,
vllrseturi, crampe musculare,
toxicitate cianidic[

hior de
Grrdsie

Capto!'ril

Benazepril
Enalapril

EnalaFilat

Fosinopdl
Lisinopril
Quinapil
Ramipril

oral: q3-3 mg/kg ln 3
ptize

adi oral: 10-40 mg/zi
oral 0,15-0,6 mg/

ketzi,
i.v.: 0,005-0,01 mglkgl

dozd
ad: oral: 10-40 mg/zi
ad: oral: 5-40 mg/zi
ad: oral: 10-80 mg/zi
ad. oral: 2,5-20 mglzi

IITA medie-severl, slenozx
de arterx renala

Insuficienl6 re-
nald (redacerea
dozei), stenoz[ de
artertr renald bi-
late€lE sarcintr

Le ucope nie, p.tncitopenie,
h ipotens iun e, tlJ&, zl:,gio -
edem, tush urticarian, febre,
Iipsa gustului, IRA ln sr€-
noza bilateralE de anerl re-
nalA hiperkaliemie
Idem, dar mictr evidenld pr.
leucopenie, cre$terea frec-
venlei tusei d angioedem.
Se pot administla o dard pe
zi, dat efectele secundaie se
leduc dacd doza se d[ 1/2 x
Z oiDe zi

kr
E'F.
rlr
dr-le

-dI

AI RECEPTORILOR ANGIOTENSINEI
lrsafian ad; oral: 25-50 mg,

1 salu Z xlzi
IITA medie-sever[, stenozl
de arted renald bilaterall

Sarcin4 stenozE
bilateral[ de
arterd renalI

ilipotensiune, IRA ln sre-
noza de arterd renaltr bilate-
raltr, hiperkalieqie

:i - l*rai de pediatrie



TABELUL qXXV (continuale)

Nif. edipina SR
Gene&lia a II-a:
Amlodipha
Felodipina SR
I$adipim
Nicardipina SR

Getgtulia a III-a:
in studiu
Benzo&iazepine:
Diltiazem
Diltiazem SR

F€nildchil{ninel
Verapamil

Verapamil SR

sau sublingual:
0,25-1 mgkg,34xtzi
ad: ora.l: 3G90 mg/zi

ad: oral: 2,5-10 mg/zi
ad: oral: 5-10 mg/zi
ad: oral: 2,5-1O mglzi
a& oral; 20*40 mg x
3lzi,

ad oral 30-90 mg 4xlzi
CD form: 180-

300 mg/zi

ad: oral: 30-120 mg
4xlzi
ad: oral: 120-

480 mglzi
a<L 50-100 ug/zi

I{TA utoari-medie, mode-
rata

IITA u$oar6-medie, mode-
rata

IITA u$oard, medie, mode-
rata

diac5, bloc gr. tr,
u

Insulicienltr
cardiac{,
bioc gr- tr, Itr

Insuficien!X
caldiace,
bloc gr. tr, Itr

MuSchl
rleteil
YAsCr{ar
canale tip L

canale tip T

cuta apoi nivele terapeutice. Dach
duptr 2 s{ptimini de doztr maxim[ eiectul nu este

inhibitorii neutral endopeptidazei nu qi-au dovedit
pan5 acum o valoare siguri, par promiletori.

CompUanp pacientrrlui esre o problemd, deoarece
efectele secundare sunt frecveote, lar beneficiile ime_
diate a1e katainentului nu sunt foarte clare pentru
pacienL lndividual, pacienfii pot rispunde aiferit la
anumite medicamente sau la combinatii; din acest
motiv. este necesa.rtr o atitudine flexibild, mai ales cd
tratameltul dureazi foarte mulli ani sau toati viata.

Angioplastia percLrtanatd cu balon a leziunilor ce
ptod\tc stenoze ale arterelor rmab poag vindeca
507o din pacil4ii cu displazie fibromuscularii. Aneio-
plastia nu ale succes in stenozele datorate pldcflor
alerosclerodce.

Rezecgia chirurgicatd a twnorii duce la norma_
Iizarea presiunii arteriale in feocromocitom, adenom
adrenocodical, sindrom Cushing.

In criza hipertenslvd este obligatorie interlarea
pacientului.

^ - 
Encef,ylopatia hipertensivd se tnsole$te de ce_

falee, tulburlri de vedere (amaurozd), vlritrturi, con-

Tahicafrie, flushing, tnlbu-
rdri gastxointestinale, biper-
kaliemie, edeme, cefalee,
duratd scurtd de aclirne

ln fel ca nifedipilla (excep-
tand tahicaldi4 edemele),
bloc cardiac, constipaFe, dis-
funclie hepaticx
E[perienld limitartr la copil

- Amlogi de peptld ratrluretlc atilal
- 

I**lli::1 1l Tlrnl :yoeee.rtdazet.(prcvin degradarea pepridului nar.iurctrc atrral)- rrlnrDlron al rcceptorllor endotelinel 1! ET A.ET AB
Boserltan ad: 500-2000 mslzi

ft-::-:-ES/SR = pleparate cu a"1iun

:*St*:"u lipidelor serice, iar B-blocantele pot pro_
dugfunnfolspasm qi tulburiri de somn.

satis{&l6tnr- se trece la:

{aut 1} de asociere a 2 lqslicane4tE:, ca de
exemffi-blocant + inhibffi-AcE-llocant +
an9gggis<K Ca; diureric + p-blocant.

i1@irl 
JP pacientii cu HTA veche. prost con-

!.o]aple-cesfte combinatii de 3 antihioeiensive cu_
ave:e t?y!-sJ=.mzsa4:ggg--de--rctiune. in prezent
nu se miu recomande administrarea nifedipinei cu
actiune scurtr in aatamentul }[TAE. Se pot folosi

-?Corylti 
de Ca generagia I, preparate cu ac[iune

prelungitl (EWSR). ca gi dihidropiridine de gene_
ralia a ll-a. Mibefradilul este primul medica"ment
care blocheazd specific canalele de Ca tip T. Desi



i::rsii. Concomitent cu instituirea tratamentului se..:.:lectua.o evaluare etiologici rapidi. Se consi_:.:; urgenlA cind TAd > 120 mmHg. in scdderea
l-t a pacienlului srmt importanre:

-. seiectarea unui medicament cu debut rapid si::ericribil al activitiqii;

. - monitorizarea atentd a TA in momentul scd-::-i. Se vor alege medicamente cu efecte minime
--..1r1 

SNC pentru a evita confuzia inh.",i;;;;_
:eie bolii gi efectele adverse ale medicamentuiui;

- se preferd administr,lrea i.v. (permite titrarca:-TcenraFel medicamentului in cazul pribugirii TA).]::ar:ce scdderea prea rapidd a TA poate"interfera
j:, *nu..,u adecvald a orgarelor. eire perferabiJd
ric<r:a in hepre ,l/3 din totaluj reducerii planifi_
:::e 

.in primele 6 ore, restul rimdnind in' urmd_::.:rele -lE-71 ore.). Droguriie prelerate acum runl=_T-ol l ,  r .v. .  n i l ropn:siarul  i . r .  sau ni ledipina sub_
..ia 1o ::"o1. fi ab,orbgia gasrrohresLinald poate
;__:.riic1sn151 Cu o sin{:urd dozi de labetalol jn
--E r-  (Jnt tnuu se oblne reducerea T{.

rudralazina 5i  d iazor idul  i .v .  ( inrerrnirent)  Dor.:7c \r ep;sodul acut. daf nu asigurtr ,aau".aau giu_
::,.u 

TA 
.S-ar rnai purea folosi ,.r.rpinu. uTfu_' . : : ldopa (Aldometr.  Ce! mai muigi  paciengi  cu:..-. hipertensive au boli renale acure sau cronice;:-.-:r-irgementul presiunii sanguine necesitd de asemej

_= -:,.n!: 
asupra baianlei fluidelor gi necesitii:-*-:oce (turosem;dul este eficace. chiar dacd fil_:':=a giomerularl este afectat6).

ll cazul convulsiilor ,se administre zd. diazepanr
- . . ,ent 0,?-0,3 mg/kg.
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ry9ls$lrl4tDtl{a/ J
Iugen'lo:ol Cnfu

Insuficienla cardiactr (IC) defrnitl fu termeni
funclionali se caractedzeazl prin;S5d,eE94_dgbltu]U

pulmonar acut ti Socului cardiogel le sunt rczer-
vate Grmenul de insuficienltr cardiacd acuti-

Rderitor la mecanismul insuficienlei catdiace, in
ultimii 50 ani s-au succedat diferite concepte, care
s-au r€flectat in schemele terapeutice recomandate.
Astfel, tu perioada 194O-1960 IC a fost vdzuti ca

ln

conceDt este reflectat de schimbarea viziunii tera-
peutice;

Fistula
qi relativ dificil de diagnosticat la nou-n6scut. Fibro-
elastoza endocardic[, consideratd azi o varietate de
cardiomiopatie restriotivi (CMR), Si-a sctzut mult
inciden{a ln statisticile intemalionale qi nationale,
dar rdmAne o cauz5 posibill de IC la sugar'

Duptr perioada de sugar, dac[ numlrul bolilor
congenitale de cord ar beneficia de tataffrent chilur-
gical lntr-un procent mai ridicat, num5nil cazurilor
de IC prima copilfie s-ar reduce dramatic. 

-Eg_de
cafe nu au

acut, a
dere, rf,mlne o cauzd posibili de decompensare cm-
diacd- Bolile inflamatorii miocardice gi pericardice
de etiologie virald par a-i lua locul. O
ltr care nu aebuie uitati este
diul SID& Insuficienla cardiactr
ffi'eJ"fistricE"-b tuberculoase nu rebuie con-
\#-
si?lEiZG-Edolo$listofrce, avl'nd in vedere recrudes-
centa bolii.

1€naocaraita-56Gr;an-e-4r pare a-gi fi scdzut io-
cid;b:-trrfufa-nmttl/ul tot mai mare de bolnavi
cu cord congenital operat. Se adaugi acestui lot
cazurile de endocardite nozocomiale. Oricum, o IC
care nu rlspunde in mod expectat la tratament tre-

la nol-ndqcut qi

cauzofe mai rare le pot cita boli primitive miocar-
cc4/@scd!!-e' lfqd&migPaqi met&el&e) sau /ow
out-flut syndromd, care poate apdrea imediat post-
operator, dupl operalie pe cord deschis, cu circu-
la1ie extracorporald, sau*ECMO
membrane oxygmatian). poate pre-
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t  t .

:"::: il aluati Si pentru o posibija endocarditi. dace
:-1 

;;nju-r4 facrcrii far. orizan qi gi dererminanqi.
q sfar;it, cardiomiopatiile, d'egi rare, por;ebura

-.i_ , ora pediatrici. Confuzia iatre cardiomiopatia
o:' 'a ;i miocardita inrersd$alri, i" 

"b,.;A;;;l

qi modificdri structurale qi func_tionale ale organeior
?i  s istemelor rr in ichr.  p l i5mani.  mi lse mLrr;ui3fc, .
AcLivirea neu:.ohonnonaid se soldeazb cu elecre car.
diace si rasculare. Ln accepqia ace.iei teo.ii recu_
nJScula de comunimtea intemagionaJd r  medici lor
cardiologi. lC se dezvoltd 1i progreseaz6 tJaLcnrd
acb\r tALl  mar multor , i r leme er,docr inc.  . \ct j rarca
sitemf yi reninS-angiotensind induce vasoconstriclie
sistemici 1i favorizeazi. reienlia de apd qi sodru_
Independent de aceastl actiune, slsremul renina-
angotensini are efecte delatorii asupra funct'onali_
t[$i cardiace (nivele ridicate de norepinefrini gi
angiotensind scad contractilitatea fibreior miocai_
dice). IC hebuie in{eleasd ca rezuitatul interacliunii
ciir:tre sciderea performanlei eiementului contr;crii"
c.r .et le lea.  

"olunrulr . r i  
c i rculant. 'a\ lconsh- icte p, . -

n le l tca l i  acLvare neulchormorald.  Se p"r t .  . !orbi
de, urr.mecanism atriocrin qi pa,-acrin in carc pep.j_
dele c'rculalr:e mediaz5 (.\enitnentele locale p.nnr.r
decla,Tsarea 

.reacfilor adaprad.,: qi. in finaJ. depr"e"i_
unea tuncFei cz.rdiornjccitelor. recerea de la cjrifunc_
tle ventricuiarl compensatd la iC decompensatl.

Se qr ie cd reducerca semnif icar i r i  e debirului
cardiac. qi- creqterea presiunii diastolice de umplere

j#;*:
!-Lr3ra. ra sugar. Asocterea rmphcdrii suferinlei ele_
:=rulul connactat va fi avutl in vedere. Fibroza

:::c.ti endomiocardice este Dintre cau-
care reali-

IC Toate cauzele

t--.. -:1 O- cazurile dia€nosticate in copilxrie: prir

:- '"..:!5f esle probabrl uruca edologie a cordu_
.:: : lrtmonar cronlc la varsta pediarricd in condidile
-'-t:. upoxii cronice. de lungri duraG. Nu se r a
;:-l1e drn atengie posibilitatea uaei suferin{e mjo_

copilSriei de a \enIJ;cujLlu; stang ict; leatd mecani\rnr (orr.pen_
e dilata- ogenic qi endocrin.

etiologii tie IC. aaglotensina II esieprintre care rabdo- cel Iljar puternic peptid vasoconslrictcr cuncscui,pot fi intaLite care se fomeazl sub acliunea enzircei rle cocver-
sre a angrotensinei. ACE (angiatewin catl1)erTinp
enz.yme ) ACE este larg disaibuiti in oryane qi lesu'_iriri, rrticrocircula{ie, endoteiiu moscuiai. r\agiot"n-

'F+d

-:=ie1al-s2 hemodiramiid .uu u .1.rn.n*tui- Jorr_

:1i: ryt gelera 
lC. deqi ele por fi o d.r.op.r,..

=:ocarorografi cd. ini!al asi mpromarice. Ch i r niore_
:-:c=. agresivl a bolilor oncologice pediatrice a adus-: :rim plan decompensarea cardiacd ca efect toxic
:- 5:pre1 cu doxorubicind. Simpla trecere in revisti
:.,:ioiogiilor posibile ale IC la vdrsta pediatricb
i€\a dif_erenle rernarcabile fali de cauzeie acestui
+e4 la_larsta adulti.
t_!gg€S_.:./ tC e.,re probabit cel mai comptex

:::-om cardlo!ascular ale cdrui verigl patogenice
:- 

-sirnt.nici 
p6a[ acum pe deplin in[le;e. "

flFal este vorba de o disfunclie cardiac[, cu
II3!3_g:i]I!.]:L veno-icul ar,trin e. Toar.i mu i gi mea
= srtne !l slmptome aje IC reflecra in fonJ rds-
:srl organismului la sciderea functiei cardiace.

]]., "odut,_"rtr 
reprezentat in conciplia fiziopa_--':gcd actuald de activitatea neurohormcnald c-a-rc-.- "-= r'asoconstriclie perifeiicl. reten(ie hidrosalini

sina II este responsabild de hiper-trofia car&Ei;;la:-rc\p{rrsaola oe rupefirohJ cardtacd colli:_

IEtrZETxpiEsia pfitooncogenelor fetaie, fiinri un fac-

un hormon
care se elibereazi ca

rlspuns la di\tensia ariald qi are rolul de a mentine
homeo.tazia sodiulu;  {pr in natr iurezd).  Are aci iune
vasodrtatato?rle gi pril aceasta contracarea/i etectui
vasoconsfictor al angiotensinei. in IC cresc de cAte_
va.or i  

.s inreza si  e l iber.area pept idului  nar i r re.rc,
astle.l c, cste colat ca un marker impor tanr rJe tC.
In ciuda nivelului seric ridicat ai pNA. se remarci
o lipsd de rlspuns a rinichiului la actiunea natri_
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ine-a&giotensin{. PNA are a9!i!4e iqotop_ie8pfid !ipltului
za16

tipice

uretici a acestuia qi a reten(ie paradoxald de ap6
gi sare. Rispunsul renal neobignuit este ccnseein{a
sclderii perfuziei renale qi activlrii sistemslui ren-

rat[. S-a demonstrat nivelul seric ridicat al facto-
rului de necrozi tumorale (TNF) asociat IC.

Printre multiplele acgiuni a1e acestor citokine se
recunoalte $i acela de4$llgglggp-_reg4!1, asociat
cu cre$terea permeabiliti$j capilare, efect demon-
strat pe modele experimentale gi in qocul endotoxi-
nie. Iliperuricemia asociati IC este considerati 6i
ea un marker al inflamaliei cronice aldari de celi-
lalte citokine circulante, receplori solubili gi mole-
cule de adezirme. Nivelul seric al acidului uric este
in stransl relalie cu markerii circulantr ai infla-
magiei, crescugi ir: lC. Acidul uric creqte in relalie
cu activitatea xantin oxidazei.

in concluzie, trecerea de la disfunctie cardiaci
sistolici asimptomaticd la IC declarati se face prin
intervenlia in trepte a mai multor mecanisme c'om-
pensatorii. De6i hormonii vasodilatatori sunt stimu-
lafi la inceputul deGrioririi functriei miocardice,
balanp inclind in final spre predominanp hormo-
nltor vasoconstncton. acD varea vasoconstriclie.i arte_
riale. creqterea postsarcinii prin retenlia apei gi sdrii,
creqterea volumului circulant. Aceastl reactrie poate
imbunitdli temporar debitul cardiac, dar, prinLun
cerc vicios care se na$te, se accentueazd disfuncfia
miocardicd progresivtr qi acumularea de lichide. tn-
capaci_taGa bolnavului cu IC de a elimina excesul
de api gi sare se dator€Ste qi unui control inadec-
vat al baroreflexului (inhibilia eliberirii hormonu-
lui antidiuretic - HAD), asociat eu cre$terea Na.
K-ATP-azei in. baroreceptori (efect pa4ial contra-
carat de glicozizi cardiaci;.

oboseala la efort
ffi..OEx

aceste simptome

sunt
tl1 /venoase 91 conges-
fac parte din tabloul

un examen crucial in tulburdrile de ritm sau
situatiile clinice asociate cu semne de ischemie coro-
narianl, demonsbate de prezenla undei Q ftoali

se utilizeaz[ inctr ln evalua-

cordului. Examenul are

tia venoas{ sistemicd. Deqi
clinic clasic al IC, la sugar
rmprobablte si sunt ln
titicatd in greutate llq cgpil care mSndocl putinn cata In greutate Ia un coorl care manii[cA Dudn
deoarere oboc""r" l. "u esfe_-ll!__silla
nespecrflc ce lL,, c_a fl fatuflte crepltarte la aus-

"u@-.a 
cardiacd u"uta lu ,ug. p."-

cipitatd de o boali pulmonar[ se confirndl cu sem-
nele pulmonare ale insufrciatlei cardiace (tahipnee,
wheezing, tuse, raluri crepitante la baze.1. Cardo-
megalia face parte din tabloul clasic al IC, dar cli-
nica nu mai este chematd s[ o aprecieze, erist6nd
metode cu mai mare acuratele pentru aprecierea ei.

Cu.antificarea severitd$i IC se practic5- iri clinica
adultului dupi criteriile asocialiei de cardiologie din -'

New York (NYHA - New York Hean S.ssociation
Classification of Heart Failure). Nu exis6 o clasifi-
care de graviute a lC la sueur-A-;;ilul ffiio
scIU mb cntenite NYHA se pot aplica cu succes la
copilulmmu
.2-=.---.--..-...
exrsta corelaFe intre simptome qi severitatea dis-
ftmc{iei cardiace la copilul mare gi adolescent sau

ll@"..r."-
oI cu IU, dar este

binli" ale unui cerc vicios care explici totu$i pa4iai .
mrull$F.tLrc cronice.

Au fost punctale doar elemenGle cele mai ..fier-

de lucru ,,Insuficien{a cardiaci.
Europene de Cardiotogie a elaborat in

anul 1995 un ghid de diagaostic ti tratament ai
insuficienlei cardiace cronice, care constituie biblio-
grafia 

-principald 
a acestui capitol- Se face distinclie

htre. disfunclia cardiacl asimpiomatic[ qi IC, res-
ponsiv[ sau neresponsivl la aatamenl in sfarqit, in
unele cazuri IC poate fi demonstoati doar.prin proba
la eforl

crucial pentru

-E(
tele anatonuce,
origiae ale arterelor
caviti(ilor
sau
?ntre

in timpul

sunt qi ele implicate- in

rea-q

este examenul
IC.' Se identific[ defec-
vasculare, anomaliile de

de epanqamentul pericardic



tifcarea 
_ originii coronarelor qi a eventualelor ane_

*y, d.. coronare esle obligatorie daca se .uspec_
Eazi boala Kawasaki.

. 4. Rdspunsul la efort i:r sindromul eT prelun_

5. Er.aluarea TA la efort dupi operalie pentru
coarctalie de aortd.

Cja1l a. III-a (plrerea generalE este ce TE nu
are lndrcage):

l. Screening-ul rineriJor arle!.
fre pecizlrile necesare. Acestea a.r fi unele tumcri
de cord, coarcta{ia qi stenoza aorticd suprava-lvular5_
:oomaliile afierelor pulmonare. inclu:ii boaja vas-
cuJaji pulmoDa-ra obstructivd. intoarcerea venoasd

modeme,

itlmonarf, anormald. anomaliile al.c:triui aortic, hipo_
plazia sau aotei abdominale (sindrom

substanli de contrast poate
parti culare.

larg utilizat in clinica

2. Dureri precordiale neanginoase.

, 
3. Contuclii prenature, afrale sau ventriculare,

la copii aparent sdnitogi.

. Rezujr.'rele TE r.or fi i;rrerpretate in funcfie de
rarsti. I neori TE trebuie abandonat din .uura lip_
sei de cooperare. intre contraindicalii se citeazd cai-
diomiopatia hipertroficd, steaozele coronariene cu-
noscute. hipertensiunea arteriald sever[, tahiaritmiiledrurruru pennu a adEf:trlica cazurile subclinice de

S l*"": 
(1997 ) au fo_sr date publicitnlii indicagiile

sau L'radi.rr jrmiile sejeri_hloc{l AV cie pr
, .91ry@.F€6.fit evidentriazi
qutre t,n bolrle corg-e1ffiiffiaoogene sau

TE in pediatrie. Se subliniazi prelul de cost scizut
;i relativa facilitate in efectuari, dar- obligativitatea
unei experienle in domeniu este presupusi.

TE in pediaaie are J caregorii de Lnclicadj sru_
Pqe.. i+ .3 class. ;n t 

"brarii lui.

@ot l, consens asupra necesirdfii rE.r:

^_.,_l "u1l,r".o 
capacitE i de efort a copiiior si3dolescenFlor. cu boli congenitale de cord-operati.

cu bob valvulare gi miocardice dobandire.

valori ridicate in

venti'.iculard. Tulburdrile elecnolitice

::.:y]:11"t'1'd:: 19 q:'se, dar pot deveni dupr
hrtament diuredc ripokaliemie).

in IC. iar semnele de c6iE

cate. este_ rEprodusd in pediatrie doar de fibroza

necesare in

_- 
1. Evaluarea cazur;lor ( rilreJ de dureri precor_

oale cu caractet anginos.

- 
i. 

-F,yaluarea 
unoi simptome aparute in tinpul

sfortului fizic la atle$ tineri.

-_!ot1 -o..ll: 
{exisrtr d.ivergenld de opinie asupra

oportunitaui efecrutrrii TE):
1- Evaluarea rdspunsului terapeutic la tratament

medico-chirurgical.sau ablativ prin radiofre",renli iacop-u cu tahiaritmii, care au fost supuqi unui TEinzinte de intervenlie.

- 
2. Evaluarea roierangei Ia efon a stenozei aor_

Dce valvulare sau a altor leziuni valr,tlare congeni_
ule sau dobindite.

3. Evaluarea aritmiilor induse de efort-
Clasa II b:

. 
l..Evaluarea copiilor qi adolescengilor cu isroric

ramlljal de moarte subitd in cursul unui efo:t.
_- 2- Posibile anomalii coronariene dupl boala
Kawasaki.

-3. 
Evaluarea rlspunsului venlricular sau dez_yollarea unor aritmii ventriculare la copiii cu bloc

mmplet AV.

gra\6 r rataseffiEiTu6ll;;Eipidea tC

ffi # i::':::i#l'[1,]ii<i*:Ji

chisticS.- Determinlrile vir-usolcgrce, rnclusiv sero-
logice HIV nu vor fi pierdute din vedere i_n insufi_

:i:11" 
."qi":d aparent primidvd: gama invesriga-gilor paraclinice se poare ldrgi upr.i;ubil in funife

r le enol . )crr , r  crrcna^rorx

bolilor congenitale de cord complexe. Biopsia endo_
miocar,dic{ este__ obligatorie pentru diagnosticul co_rect al miocardirelor jntersdEiale. car."ro, fi d"o_
sebrte de cardiomiopati ile dilaratire, lezaurismoze
(ghcogenozd)., Angiocororarografia are indicagie in
e\ glu4lea sechelqlor bolij Kawasaki.

jDjagngsticul ile insuficien$ cardiaci trebuie sdsattslaca un numdr de criterii ciinice la care seadaugd obligatoriu criterii obiective, 
-a.*"Uif",care s, ateste d;sfirncgia miocardicii ( criterij echocar-

drograirce). Nu. existd un singlr test paraclinic pato_
gnomcnic modificar in IC. Este necesar sd fis i4sn_
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tificati cauza decompens[rii cardiace. Medicul mai
este obiigat sI aprecieze gravitatea IC, sd estimeze
prognosticul, si anticipeze posibilele complica{ii qi
sI aleagtr solu{iile terapeutice optime. Trebuie alci-
tuit de asemenea un program de monitorizare a bol-
navului pentru a surprinde $i tata adecvat eventu-
ala progresie a IC. Prevenirea mortafirnfii Si pre-
zervarea calitlJii vielii, paralel cu prelungirea duratei
de viali fac parte din programul de evaluare a

TABELAL 9.XXV

EFECTUL INHIBITORILOR ENZIMEI DE CONVERSIE
iN orsruNcla vENrRrcuLARA srANGi,

ir momentul in care disfun4ia

cu teoria pato-
tei de medicamente,

1, Scad presarcina $i pos!
safclna

2. Reduc

Pediatria se
dini terapeutice.

ale ACE

ciescutii,

imbun[ttrlind disft.rnctria
indicalie recunoscuti este

F srasa

spitalizlrile rcpetate

- TABELaL g.XXW

debitul car-
(23Eo)

influenleaz I
ventdculitd

umplere .ventriculad
Previn hipokaliemia
indus[ de diuretice

aliniaz[ tot mai mult acestei atitu-
Intre

deScad secletia
aldosleron

Srupe
Iei de

inhibitori este general acceptat $i aplicat ea medi-
cagie de prim[ intenlie in IC, aceasti mtrsur5 nu
este la fel de admisl fur pediatrie; ?n lara noastrb

cu ACE-

a-toleranlei 1a efort, reducind mortalitatea si cres-

alte a{iuni se mai noteazh
pr.re"irea, ai]a?d:l cataiac. _
Ftor ventrtculan. Se poate vorbi de un efect hemo_

un-efect benefic asupra miosardului

experElg_gltejlc4 jm ad-.--.
I l6hibthn2 cnint & anqntzl(ACE-inhibitori.y

sunt medicamente de goc inrlis-Efcga ventriculard
stangtr de la formele clinice asimptomatice la for-
mele clinice manifeste Lpnce_jedru_4_bolii_gE__
a zJEo). rerapia nu ..G-uGGiie--i"-Jf;iil-
-rdnd cregerii conhactilittrlii miocardului, ci modu_
lirii rlspunsului neurohormonal. pfiqgjpabkfect-al

de 0,3-1 mg/kg/zi, in 2-3 doze. Aceastil dozd poare
ajunge la 1-6 mgkglzi pesb varsta de 6 luni, in

(dupi Mc Kelyil)

ventricularx stangb
3. Reduc nivelul de angio- 13.

tensld II, hofiron natriu-
retic alrial $i aldosterot

4. Efect antip{oliferativ pe vase 14. Reduc

Scad presiunea
medie ?n anera
pulmonwi (23%)

cu rezislen!tr v
care scade sub acliunea acestei medicafii,

rea magnitudini i $untului. Car-
beneficiazX de efectele ACE-

cand durata de suDravie
fi-EFa6]a-1n,Td;rt:1;re

out-put syndromes dupi interventrii
cu CEC in prdigi\

,,. ?:*,i,#W;ili $.;f:,f,n: t#:_
melor. Sub virsta de 6 luri doza conventional6 Lste

\  \qc- lhr f .  r*r /

I,ru-ffJ:1F
irsu$i (tabelele 9.XXV qi g.XXVD.



bine tolerati, degi iecomanddrile din
r referi la cea rnai marc dozd tolerat5

ilozelor convenlinale)- Nu necesiti mo_

50 mg pe a, in 2-3 doze- ln exoerienta
o 

9.zd medie de 3 mgikg/zi in'2 pri;e

fost snrdiat la rqg4d (cuTArsta medie
za medie pentru administrarca orall

Bokle

Dac5.
v., doza este (ad-

inut). S-a constatat
intre fluxul pulmonar Si sistem;c

rczult^t. a fost coroborat cu sciderea
cu 3.3%t a nivelului zilnic al peptidu_
ureticl Aulbdi__&cunosc c[ dor, t,"_

ACEfr'bitod ooate

a.fe
K.A concen-

are efecte hemodinarnice benefice.

cardite constrictive, cord pulmonar, hipertensiune
qlxmgnard primitivn. Nu beneficiazX de terapie cu
{eory" rt9n9- mirald puri in ritrn sinusal sau car-
dr_onuopatla fu pertrofi cd. Existi controverse privlnd
eficacitatea tratameDtului cu digoxin la paciengii cu
rL $r nmt smusal nomal,

- fry-nacocinetica. digorinei in pediatrie a fost amplu

rLf'liffi:z.r nmout (ruvelete rodce fiind de 4_5 nmoL/I. mulr
peste nivelele to.riice de la adulg. iopilul tolereaz[

u.jg!_]3_+r-9!_-lulule--Dcza pa.renterald eG-nE-

;i# H 3;:" "'u u'd8#ig1i,^ip*ff.dX,pru*

o conhaindicalie penau adminishare; pre_
batuaindicalia absoJuti este reprezentatd de

zJ:9'}dme]j|. cei mai udlizali agen$
terapia IC la sugar 9i copiti ei

Se recomardd ca doza de intretrinere sI fie ad_

hematur:

asupra conducerii excitagiei tpreiun_

TT"",9I, u nodului AV gi scad pe_ _. -Studii 
recente au demonstrat insd cd nu existd

diferenle semnificative ln cazul tn 
"a." 

Aozu J"

hale de cord. ;unt stanga-dreapta m;c
stenozd + insuficienld aortica valvu_

mitralS reumatismall, hipotensiune
venhiculartr sLingtr. Efecte

sau lipsa oricirui beneficiu
it in-gunturile foarte mari st6nga-dreap_
(<mal atioventricular), miocar&te. oeri_

stanga-dre apta. lndicaliile maiore rd-
dilatate $i sclderea 

- 
perforri anlelor

atriilor qi ventri cu lelor.1.
se exerciti prin inter-

Se ageapti efecte benefice ftr

Prematurii tolereazd. doze mai mici decdt nou_
nAscunrl. la tennen sau sugarul; rimpul de injumE_
taFre este mai lung, clearance_ul renal este mJi lent
$l dtspune de mai multe substante endogene cu
acliune digoxin-like. De aceea, tu pr"-utui, 

"u !iin bolile inflamatorii ale miocardului gi imediit
postoperator, existi o sensibilitate crescuti 1a prepa_
ratele- dig 

-italice. .ceea ce impune precaulie la'dozaj
y o atenta monitorizare-

$ryyl apari(iei {enomenelor toxice line de o sus-
*q!P{rt{" individuald, de virsti, connpozitria elec_
troliticd intracel ulard (depletrie de potasiu). a'socierea
altor" m( drcamente. Dozarea nivelului seric al dieox.i_

5 ttglkgtzi
Nou-nEscugi 10-15 pgAgzi

10-15 p9kg/zi

Fdiarie
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Trot arnentul etic'kt gic presupsne identifrcarea cau-
zelor care precipiti iocircarea circulatorie (presar-
cina, postsarcina) qi care au precipitat decompen-
sarea cardiacd, identificarea qi tratarea etiologiilor
specifice (hipertensirme arteriald, coarctalie de aortl),
controlul farn-racologic al disritnriilor asociate, iar in
pediatrie tratamentul chirurgical corector al bolilor
iongenitale de cord, la cate se adaug[ pentru si-
tuaiii particulare by-pass coronarian pentru boala
Kawasaki sau transplanhi de cord pentru formele
terminale de cardiomiopatie dilatativl.

Prognosticul IC la copil este evident mai bun
fali de adult. Formele cele mai frecvente se dato-
resc bolilor congenitale de cord, care beneficiazi
intr-un procent apreciabii de tatamentul chirurgical
Transplantul de cord la copil rimdne o solulie incb
neaplicabil[ in pra noas!6 (1999).
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l-"i,.nHl k- TR41AT x,E
lw
I nei nu este necesar[ de rutin6, deoarece monitori-

I zar.u clinic[ gi ECG sunt suficienie in condi{ii obiq-

I !d" Sepqls:leilja++arc--!-ernnal-zd-&xie.tlatea

| *e9rcts'++Ereft*$+a$4uru'g{^Tn':i ^?-| 'it^z^ tulburanle de bonducere pe ECG- Primele

I mlsuri care se i mpun sunt srstarea admrfistranl

I droeului, lig-iL venoasd continui 5i apof de K. Ni-

I  u.t j .seri@t
I de 4-5 ns/nd. iar nentru coDil de 3 mg/ml-

I
I affi sa[-imedia-t aCpjl-9p9lat9--pg--€9td-d94s
| 

------=-7-I p.T-nl reparalia bo[ lor congenitale de cord. Dobuta-

| *i* are efect inotrop pozitiv, via receptorii adre-

I nergci. Are qi efect vasodilatator, fzrl si aibd ac-

| !*. asupra presiunii arteriale sau a ritmului car-

I diac. Doza recomandatS. este de 2-20 I'Er/kg/minut.
I administrat in PEV cu Dompa de lerfuzie.
I \EGfri6;];-8rup---aJne(licoln"nt lo, negli;zidice,

I necatecolamioice din care fac parte inhibitorii de

I fosfodiesterazd (Amrinone, Milrinone), experienga

I @:"ilt,1!t"ip".grupte agenli rarma-
I cologfci-fi'dia. rcati .in IC. avand ca efectgry$"re1 prg:

I  ryasaselnr lu-
I d[pr. debitu] cardiac. Scopul esenlial al tratamen-

| rului diuretic este creqterea perfuziei renale qi creq-

I terea elimindrii de sodiu. ExistS'clase de diuretice
I utilizate in oediatrie. si anume: diuretice de ansS

I
l'tdlt4fitnaata""a"gtaiuf r-eosMrt.euide:nttrcli-

I ffi::ffi.:;;n'f;5:"lfiTT,itf*ffiD
I dozl i.v., fuqI care se poate repeta la nevolE tl$',

I zr:-""t^. i@fo-=+fu-mn;r=-f"-,ia'I <=-:- +-1-

I a-socia cu soironol acton d. @i_l!-mci -

I tu,t
I 

n 
-ulU"1d 

deshidratare la sugarul mic, iar dozele re-

I n"o,. expun copilul la pericolul hipokaliemiei, cres-

I cand riscul inoxicaliei cu digoxin.

I in concluzie. tatamentul IC rdmd,ne o provoca.re.

ll Asocierea digoxin + diuretice nu amelioreazl sub-

I' stanial hemodinamica tunrror bolnavilor natatri. Re-

I cent, ACE-inhibitorii constituie o alternativb tera'

I p"uti"e aractivh gi in pediatrie. lndicalia repausu-

I loi la pat trebuie str fre foane flexibil5. ca gl

I 
restricfa de sare in diet5.

I
I
I
I
L
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de severe, care pot conduce la moarte subi&. tul-
burriri de conducere AV, bloc de ramurd. deviarie
axial5 st?ngi, dilatagie atriall sau hiperrro{ii v;_
D-iculare. rindrom de preer,cita;ie ventriculard, ano_
malii ale ST-T, semne de ischemie subepicardici in
zona fu morala rfibroamel-

Echocarclictgrafia. 2D cu Doppl,e/ constituie
elemenrul  esen$al  de dia-smosdc no;h\azi \  a l  rumo-
riior cardiace, evidenliind modificirile aaatomice si
hemodinamice specifice fiecdrui tip de tumord ii
putand fi efectuard gi la bolnar,.ul in stare critici.

Echo. transesofagiand permlte deseori o delimi-
ure mar neta a tumor;i.

RezonLnla magneticd nucleard poate ar6ta cu
precizie localizarea. numdrll ;i mdrimea rumorilol
cardiace qi poate evalua complet structura cordului.

Tehnicile de contrast tn rez.onanld magneticd
n.uclcard cu agengi paramagnedci permir diferen-
berea tumorii de miocardul r iabil.

" 
C.atete.rismul cardiac Si angiocardtografitt pot

*:"r3 
_dut" asupra presiunilor intracavitare qi a

tulburirilor hemodinamice, fiind utile mai ales cend
diagnosticul nu a putut fi precizat prin alte metode.

Bropsia endomiocadi,.d. uil| in diagro"tic. arc
riscul de emt'oIzare a fragmentelor ruJorale.

Clasificarea tumorilor cardiace: rn F,ncge de
caacterul proiiferdrii- tumorile cardiace la cop-il oor
fi beaigne {90?or \au ma[Bne.

In fun4ie de localizare, tumorile cardjce sunt:
!. Intramiccardice (rabdomiom, fibrom, hemaneiom.
mezoreliomr. 2. Endocavitare (mixom. fibromiiorn;
$i 3. Intrapericardice (teratom).

Tumori <ordiote benign€

I. 'fumori cu dezvoltare intramiocardici:
. Rabdornioamele sunt cele mai frecvente nl_

mori la copil, reprezentand cjrca S\Vt dintre tumo_
rile cardiace primitive. Survin in gATa din cazun
sub vfirsta de 1 al, chiar antetatal, cei mai frecvent
la nou-niscut qi rar la copil gi adolescent. Frecvent
su,nt turnod multiple (rabdonriomatozi) in cadnrl
sclerozei tuberoase Boumeville (SlVo dn cazuri, im_
pun6nd studiul echo sistematic in aceasti afecliune),
fie tlmori difuze (rabdomiozitI) .,.i excepliolial tu_
mori unice.

^ 
Anatomie patologici: rabdomioamele, clasate

rntre hamartoame. sunt bine circumscrise, ca noduli

NfiNI CARDIACE

lhrft &igore Dimilriu

Trmorile cardiace la copil pot fi prirnitive (be_
-:::-: ..j maIgne) rau, mulr mai iiecr inr, secundue
:.:r.:festiri cardiace in cadrul bolilor neoplazice).

Inciden{a necropricd a tumorilor primirive aie
::::rlrri la adulr esre inrre 0.001: .,1 O.O:aZ. lu
:-:i acestea fiind cu mult mai rare. Tumorile car_
:=-- primitive la copil sunt cel mai frecvent be_
-'!z= i%Vo)" putind fi intahite chiar 1a nou_ndscut
r i sugarj predornindnd insi la copilul mare.

\fij loacele de investiga{ic:
Radiografia cardiotoracicd poate sd fie normal[

-r-. nai aies in cazul tumorilor cu dezl..oltare intra-
::.sardicd (rabdomioame, fibroame), poate apirea
: cardiomegalie importantd gi meori defomarea ]c_
:.:- z:ri caracteristici a marginilor cordului. mai ales
-i :orgidi stangi. In mjroame lpesre 509o din ca_
---x,. cordul este normal radiologic sau uneori
-:€tu] sugereazd stenoza mitrali.

tCG esle poljmorfl. puund avea ;i aspect nor_
:.i.. alteori suffin: tulburlri de ritm, chiar deosebit



fermi, de culoare gri-albicioasd, cu sediul in peretril
VS qi VD qi ln septul interventricular, rar in sep-
rul interahiai, uneori ca formaEiuni polipoide ;:edun-
culate- Histologic apar aavee de celule similare cu
fibrele musculare striate, altrturi de care smt celule
rotrrnde db talie mare cu vacuole enorme pline cu
glicogen.

Tat orr clinic: antenatal pot fi evidenliate prin
screening eeho fetal efectuat pentru disritrnii fetale,
anas:irci fetoplacentard nonimunl sau cregtere fetall
insuficienti; postuiatal, adesea pot fi asimptomatice,
chiar gi in extensie importantd, sau se deceleazd
sufluri sau afecliuni obstructive valvulare; uneori
nou-niscutul Ei sugarul au o state critici, cu detresd
respiratorie, insuficienl5 cardiacd; cAnd tumora obli,
toreaz[. caritafea VS, obstruclioneazl sever fluxul
de s6:rge prin valvele mitrale sau aort6; c0nd sediul
este la nivelul miocardului VD sau atial drepr pot
apdrea semne de insuficien$ cardiacl dreapti; obs-
truclia tdcuspidei gi/sau a ciii de ejeclie a VD
poate determina o cianbzi severi; formele oedun-
culate pot realiza grave tulburdri hemodinamice,
obstrudnd orificiile AV sau ciile de ejeclie ate
aortei $i arterei pulmonare; invadarea ext'ensiv[ a
miocardului produce tuiburlri ale firnctiei miocar-
dice: in cazul rabdomiozitei pot ap,irea tahicardie
ventriculari severi qi moarte subitd.

Aspectek radiologice 6i ECG sunt cele menlio_
nate mai sus. Echo 2D (fig. 9.75r arb rol majoi in
diagnostic: caracteristic apar noduli cu echogeni-
tate crescuti, multipli, bine circumscrigi in rniocard
gi/sau intracavitar ca nodulj pedunculaqi. Rareori
apar revArsate pericardice sau zone cu calcificlri t
fibroz5.

Tratemenhrl curatiy este doar cel chirureical.
dar indicaEiile gi momentul efectudrij depind d€- md-
rimea. numirul tumorilor gi severitatea t,rlburdrilor
hemodinamice sau a disritmiilor induse. RezultatEle
sunt in general favorabile, fhrd compromiterea mio_
cardului sau a funcliei valwlare in rumorile unice.
Uneori rabdomioamele pot regresa semnificativ,
spontan, sau pot chiar s[ disparX complet. Astfel ci
doar prezenla tumorii, fhrl tulburiri hemodinamice
ameninldtoare de viali sau aritnrii severe ru repre-
zintd o indicalie absoluti pentru chiruryie. C-and
tumora produce obstuclii severe ale VS si/sau VD.
perfuzia cu prosuglzudini E1 poate mengine deschis
eanalul arterial qi poate ajuta la stabilizarea acestor
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Fig. 9.75 - Rabdomioame ventdculare stangi. echograft 2D.

bolnavi pind la inter-venlie. In cazul tumorilq
tiple, doar incizia 1or pa4iald poate s[ contitlrie L
compromiterea miocardului restant.

r Fibroamele (25Vo din nrmorile cardiace la L
gar gi copilul mic), cea de-a doua formd de tnrxil
cardiac[ primitivd ln ordinea incidenlei 1a copif
fost descrise chiar din perioada neonatall precoci'
dar nu gi ia fetus. La copilul mare $i la adolesced
aceste tumori sunt rareori intAlnite.

Fibroamele sunt tumori de obicei unice, inte-
murale, de , culoare albicioasl, ferme, neincapsula4-
care afecteazi cel mai frecvent peretele lateral d
VS, septul interventricular gi exceplional atriul &e4t
sau vdrful VS. Rareori ele pot fi gi multiple 9i sil
tnvadeze peretele anterior al VD, septul interatid
sau peretele atrial, sau sI fie forme pedunculah
intracavitare mimind stenoza subaortici. ln caal
extensiei tumorale importante sau in tumoriie &
dimensiuni mari, se poate produce obliterarea spa-
liului intracavitar, cu obstrueEie a clii de ejeclie a
VS sau VD.

Localtzarea tumoral[ la nivelul valvelor mitrale gi
- tricuspidiene, care pot fi mfuite, favorizeazi regur-

git6ri importante. Uneori fibroamele pot comprima
artera coronar[ interventricularl anterioard-

Histologic, fibroamele cardiace sunt alctrtrite din:
fibroblaqti, fib:e de colagen gi o cantitate redustr de
lesut elastic -r depuneri calcare la nivel tumoral.
Rareori poate se existe $i un revdrsat pericardic,



ff- dinf c, radio[igic ;i ECG, cu exceptria
EF=|, in gE|'Eldr. nunora e$e unjca, se asea_

4Fb * din rabdomioame. Adesea la susar
=ry_ poate surveni insuficienla cardiicd

Anatomie patologici: tumora, cel mai adesea
unictr, este lobulat{, gelatinoasi, moale, friabild. cu
o 

.coloragie galben-brunl plnl la roqie, se inseri
ptut.y. n._g1"ut- cu baza largd, mai ales pe sepnrl
rnteratria.l. Histologic tumora este s5rac6 in ceiule-
cu 

,mare bogS[ie de substanii colagend, fibrind qi
mYlpte- mrcl _1ase de sange. Sediul principal este
atrial stfurg (7 5Vo) sau arial drept (25%l ff:g. 9.76),
rar -in VS 9i excepgional biatial.

Fig. 9.76 - Fibromixom intacavitar la nivelul akiului drcpr,aspect ecbografic 2D la un sugar in varsld de 2 luni. (Coleclia
Clinicii de Pediatrie Grigo-re Alexandrscu, Bucureqti.; '

Tablou clinis se descrie o triadd clasictr _ fe_
n_o;g:ne. d^e .olstrugFe cardiacd (g07o), embolizdri
I tv'/o ) gt unbohav[e sistemictr. Deseori prima ma_
nifestare pot fi emboliile multiple arteriale: cerebrale
cu hemiplegie. uneori repetitivi, sau la membre, ar_
tere coronare, renale sau retiniene. Caracteristic este
sindromul de obstruclie intermitenti mitrald ca in_
tr-o stenozl mitrali dar survenit brusc, cu sincope,

-fyot*, 
ameleli, cefalee, edem pulmonar aci qi

:tuar. Ino3rte. neagteptati. Obstruclia tricuspidei este
lnsogittr de cianoz[ gi hepatomegilie. Semnele sjs-
temrce pot preceda cu cdteva luni evidenlirea tu_
1no1ti.. fiind datorate unui rdspuns i6a1s1og" 6;1o,
rala 

. de tumora primar[ sau embolizfuii: febrd,
plerdere. ponderald. artralgij qi rnialgii. Biologic. ca_
racrenstlc 

-. 
pot apfuea: accelerarea VSH, anemie,

leucootozA. nombocitopenie, sugerind sindrom in_
flamator acut.

Ecfto constituie tehnica de bazd pentru diagnos_
tic, evidenEiind o tumortr mare, pe-<lunculati. care
traverseaze valvele atrioventriculare. cu o ,ris"-"

cl debit cardiac redus, sjmulind sindro_
=9fui stang hipoplazic, iar cdnd are sediul
li d5*_ p"t apfuea cianoza, insuficienla car-
*a{*{ La copilul mare, unele fibroam-e sunt

iar diagnosticul poate fi rezultatul
cardiologice pentru o anomalie a

cardiace. Tulburlrile de ritrn car-
la 1/3 din cazuri.

:rryenliazd prezenla de blocuri complete
fu&vialia axei eRS. diJatafie atrial{ sau

*ntiJulml sau- anomalii it" Sf 
"rrn"r-ischemie subepicardicd la nivelul zJnei

tlnele aritmii pot fi ,eu.r" 
"ti- 

d. lu
la deces gi chiar la moarte subitd-

lidul major pentu diapostic: cel mai
&ora este unici, sbtrlucitoare, inAamu_

uneori pedunculatd" intacavitard.

s pdn talie, ln general redusl, ci prin
cre poate provoca blocuri AV paniale

t .u::.T de fibrilatrie veno-iculard gi
nSitil lmplantarea unui stimulator car_
.la ucegtr pacienli nu este totdeauna

a realiza o protec$e penku fibri-

.@ dezyoltare intracavitarl:
reprezinti chca 50Vo dintre firmorile

nC exereza chirurgicall precoce sau in_
ftrmele asimptomatice siu de mici di-

,9e f."piu de electrie. La nou-nlsculii cu
6re de obstruc(ie a cfi de ejeclle a VS

iib udll adminisnarea in pEV a prosta-
[ ,F1- Compromiterea hemodinamicii iardio-

disritrniile severe impun excizia chi_
datoriti risctdui de moarte subita.

tTTete, mult mai rare, pot str pro_
'+6nd au dimensilni mari, tulburlri

"-: 
.1 _fi: la originea unei mo4i

;ste chimrgical.
sau a unei tamponade.

nodului atrioventricular sunt

e la bate virstele, iar la copil,
mar ra.ra, reprezinttr l1-l1Vo dn
pimitive. Apar mai ales la copilul
sn.inse gi h nou-ntrscut qi lJ co-

id mima malformagii corgenitale de
qg intilnssc Ei fonne familiale.
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de du-te-vino in func$e de ciclul cardiac. Tumorile
mari sau cu pedicul scurt nu prolabeazd intraven-
foicular. Cind tumora are , dimensiuni mici este mai
bine evidenliati prin echo transesafagianL- Catete-
rismul gi angiacardiografa nu fumizeazl date su-
plimentarc fa{i de echo, iar fragilitatea tumoral5 le
contraindic[ atunci cflnd sediul armorii este atrial
drept.

Tratamenful este chirurgical, cu abla{ia tumo-
ral6. Rarele recEderi survin cand nu s-a iealizat o
excizie completi a bazei de implantare a tumorii"

III. Tumori cu dezvoltare intrapericardici:
Teratoamele pericardiee: incidenp este relativ

redus[, diagnosticul fiind precizat in prima luni de
vialL la SOVo din cazuri gi pencu 28 cantrj in
primul an de vi'a1i.

Anatomie patologici: sunt disembrioame trider-
rnice, pediculate, cu aspect polichistic, cu sediul
antero-superior drept 1a nivelul pericardului, fiind
fixate in zona originii aortei gi/sau pulmonarei. Tu-
mora este unicd, incapsulatd, de culoare cenugie,
boselat^i (multiple chisturi cu o stromtr mucoidd edl-
buie), uneori foarte mare, depdgind de 3-4 ori 

-di-

mensiunile cordului fetal sau al nou-ndscuorlui: la
copilul mare asimptomatic mtrrimea acesteia este in
general redus5. Frecvent se asociazl prezen{a unui
revdrsat pericardic, chiar important, mergind pinl
la realizarea ta:rrponadei.

Tablou dinic: descoperire prin echo fetal atunci
cand sunt de dimensiuni mari; frecvent debut din
prirna luni de via1d, cu fenomene de obstruclie gi
compresie a cordului, eu detresl respiratorie severb..
accentuate de decubiful lateral stlng, sau de revdrsat
pericardic acut; moafie suble (2/3 din pacienlii
pediatrici); semne de revlrsat pericardic cronic; mai
rar la copilul mare asimptomatic tLtmora este eii-
denliati cu ocazia investiglrii unei cardiomegalii.

Datele examenului clinic obiectiv sunt variabile
ln funcgie de fenomenele induse de prezenla tu-
morii.

Examaul radiologic evidenliazd: dimensiuni spo-
rite ale umbrei cardiace gi uneori prezenla de cal_
cificlri intratumorale.

Ecfut 2D: revlrsatul pericardic, prezenla unei
mase echogene neomogene, anterior drept in sacul
pericardic. cu deplasarea strucfwilor cardiace spre
stinga gi poslerior.

Rezonania magneticd nucleard. poate diferentia
teratomul de chisturile bronftoeene.

Tratament: Ardeplrtarea chinrrgicalf, a tumorii
chiar din perioada neonatal[, cAt qi decompresia
pericardicl in cazul revirsatelor abuldente sau a
tamponadei pot cre$te rata supravietuirii. La cei
diagnosticali prin echo fetal intervenlia trebuie si
fie promptd postnatal lnaintea deterioririi stlrii ear-
diorespiratorii. Riscui mcrfii subite sau al rnalig-
nizlrii recomandl exereza tumorii gi la copilul mare
asimptomatic.

Tunrori tordfure nrcligne

A. Tumorile eardiace maligne primitive sunt
exceplionale 1a copil, survenind mai frecvent 1a
virsta de adolescent

Angiosarcoamele rcprezintl, cea mai frecventi
tumorl primitivi malignl cardiacl, afecteazl in
principal atriul drept qi pericardul. Clinic pot apkea
semne de tamponadd cardiaci, insuficientl cardiaci
dreaptd qi/sau sindrom de compresie de vend cavd
superioartr. In afectarea pericardicl, revfusatul este
hemoragic. AIte metastaze pot apdrea la nivelul fi-
catului, pitrmanului, sistemului nervos central.

Prognosticul este deosebit de reze].vat, cu tot tra-
tamentul chimioterapic gi chirurgical qi cu un dia-
Snostrc precoce.

Alte tipuri de sarcoame fibrosarcoame, limfo-
sarcoame, cu celule gigante, fibromiosarcoame, sar-
coame neurogene, rabdomiosareoame sau s:ucoame
nediferenfiate. Sarcoamele cardiace ce pot fi evi-
den{iate chiar inainte de vArsta de 3 luni afecteazl
mai ales cordul drept. Metastazele pulmonare sau
mediastinale agraveaz{, prognostieul. Rareori lim-
foamele non-hodgkiniene au sediul primitiv cardiac
gi adesea diagnosticul este precizat necroptic. Tu-
morile maligne primitive pericardice scnt excep-
lionale la copil.

B. Tbmorile cardiacre maligne seqrndare (meta-
statice) la copil sunt mai frecvente decAt tumorile ma-
ligne primitive, reprezentAnd metastaze ale limfoa-
melor non-hodgkini ene (}AVo din cazuri) 9i hodgki-
niene, leucemiei, neuroblastomului. trmorii Wilms.
miosarcomului renal- Ele pot invada direct pericar-
dul gi/sau miocardui, rar apar gi formaliuni tumorale
endocavitare, iar metastazele difuze produc mani-
festdri de cardiomiopatie, aritrnii, sincope. in leziu-
nile infiltradve. echo poate arlta o ingro$are sem-
nificativi qi dischinezie a unor po4iuni aie peretelui



miocardic- Multe metastataze cardiace sunt silen_
F*, "lini: 9i sunt- gdsite numai la ,.";"pJ:'l;
Frrnete solttare cardiace sunt cu totul exceplionale.

_- 9 li_mfoalnete. non-hodgkinien. up* &gl S-ij,
Evarsate pericardice hemoragice sau childase ca_
rercnsfice, pana la |amponadd, aritm;i, sindromul
13",, "u1. 

superioare.- bloc AV. insuficienld car_
onca, endocardil^{ neinfec$oa"d. anomalii sevlre ale
ST-T, microvoltaj al eRS 9i rareori infarci- mil
carcrc patent.
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^ 
Definifie: la Conferinia lntemalionald de ]a

Seattle (1969.t. sindromul mo4ii subiie a sugarului
(S.M.S.S.) a fost definit ca o moafte surveniti brusc
qi neagteatat la sugari sdndtogi sau cu serne m.inore
cle. boaJa, care rdmine neexplicatl dupd efecruarea
auropsrel adecvate.

S..M.S.S. reprezintE o realitale anatomoclhictr Eimedico-legald care impune o examinare completi ii
competenti pentru decelarea factorilor gi mecanis-
melor tanatogenetice.

Epidemiologie: incidenp reald a S.M.S.S. este
a7-?-3!oo din na.gterile viabile, existind variagii sem_

cau-ve de ta o laf6 la alta: in s.tJ.A,. l,2qa",
Australia 6,2Voa, Asta stb 1%o: cea mai micd inci_
denla se raporteazd in trIrile nordice.

. Factorii. de risc sunt:- a) lega1i de mediu; b) pro-

Fig- 9.7,7 Tumore pericar.dicA echografie 2D. Limfom ma.lipn
aon-bodgkioian cu pericardile bemoragjc! ta un copil in virih

de 4 ani.

. Uneori, tn tumora Wilms pot apdrea semre de
?P.TT. a 

-cordulu-i 
drept gi/sau insuficienli car_

draca. dreapta datorate extensiei mmorale prin vena
eavtr inferioarl p6n6 tn aniul drept $i chi; in atiJ
stang, (printr-un defect septal atrial concomitent), iar
prolabarea acesteia mimeazd mixomul atrial st6ng.

Tumorile maligne pericardice sunt mai aG.s
metastatice, in cadrul limfoamelor maligne, iar dup6
Colucci 1O-259o. din togi pacienlii 

"u" "ur,"., foiavea_ la necropsie afectare pericardicd. Metasuzele

f,ll"1 
ugru"uzi in , general prognosticul malig-

arurlu de ongrne, conducdnd uneori chiar la decis
(tamponldn 

.infarct miocardic, arimrii). Terapia esie
aceea a boti de bazd.

Purcgia pericardicl qi examenul Ichidului peri-
cardrc sunt necesar€ pen8u confirmarea etiologiei

-1fl. 
Si penhu diferengierea de revdrsatele piri_

cardtce secundare radioterapie; la nivelul toracelui.

prii sugarului.
a) Factori de mediu:

, -. mediul socioeconomic precar, aglomerarea in
locuint[:

- cuplul tAnir, mai ales vArsta mamei, familii
dezorgatizate, nelegitime, pdrinli alcoolici;

- mame tinere cu numeroase avorturi in ante-
cedente sau mame multipare- cu interval scufl de
nmp intre sarcini:

-. ginciele !n depistarea, u.rmidrea qi ingrijirea
gravidelor, incidenla apariliei S.M.S.S.- fiiai "mai
mare dacd mamele sunt anemice, hipertensive, dia_
betice, daci au consumat barbiturice in cursul sar_
cinii; incidenJa este de 10 ori mai mare la mamele
toxicomane;

- intoxicalia tabagicl cronici este frecvent5, fu_
matul mamei in cursul gestaliei favorizeaz[ hipoxia
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b) Factori legafi de copil:

^- 
- u*. 

"t1 "de -aparife 
_ intre 2 strptimdni gi unim, cu ncrdentA martimtr intre 2_4 llnt, gO% djln

cazuri se lnregistreaz[ sub 6 luni, existllnd o:re[
cere senurificativd a riscului peste aceastd varst[;

- sexul - mai frecvent cel masculin, caracteri_
zat prtntr-o intirziere fir mairrarea func{iilor vitale;
_i -- 

varsb sarcinii,..greutateu lu ougt".", p."rirrii
nsc crescut premanrrii gradele III_IV, iar h privinta
gleutalu exlsta o corelalie inversd intre riscut S.U.S.S.
T^il*,"j"" la na$tere, copiii care clntdresc 1500-
r ouu g ta na$tere prezentand un risc de l0 ori mai
mare decdt eutroficii:

- 
scorul Apgar mic, asfixia la naltere, detresa

respiratorie neonatall. tulburlrile d" ,fi;";i;", hrl:btrdri,le neurologice,. ca, hipoexcitaUilitatea, hiperex_
crrabr[tatea, anomalii ale reflexului Moro:

0-8.

- prezenla in familie, la uoul dintre fra{i, a sin_dromului S.M.S.S., fdrtr a se demonsta insd o. hansmitere mendelian[.

fitului,. mahuti(ia intauterinl, iar postnatal, fuma_tu] nasjv !"1ny.yu sugarutui la tumut a. f g-ej,
pnn rucotind, induce sinteza dopaminei in 

- 

""milggoti$eni gi inhib5 rispunsul chemoreceptorilor'la
hiooxie:

. -- crrcumstantCle in care a avut loc na$terea: la

lomicllix, 
dlpd anestezie generald, nagtere gemelard

(nsc crescut pentru al doilea ndscut):

.-.medjul urban, poluarea atmosfericd crescutl
prrn mtoxrcalia cronicd inaparentd clinic gi blologr.c
cu gaze poluante (CO);

* sezonul, mai ales anotimpul rece, c6nd este
cresc3ttr gi inciden{: deceselor prin afeqiuni respl-
ratorii:

, - temperaUla arrbiantl ridicatl, situarea surselor
electrice de. caldurl in apropierea patului copilului.

.,*Y.1...oqoT, 
frecventa maximi la sfdrgitul sdp_

Iamzinx, ma1oritatea cazurilor pehecindu_se Ia domi_
crllq precum gi frecvenla maximi nictemerald ce
coresprmde celei de-a doua p54i a nop{ii, intre orele

somnului, imbr5cdmintea excesivi, acopedtul fetei
sau capului, dormitul in pat cu ptrrin(ii, ln leaein.
hamac, co$, pe saltea din fibre naturile

Mecanismele prin care decubihrl ventral reali_
zeazd moffitea subittr sunt:

- obstrucgia cdilor respiratorii superioare, prin
compresiunea nasului la care se asociazd dimensiri_
nile reduse ale acestora. Obstruclia cdilor respira_
torij superioa-re dererrnintr apnee obstructivi, factor
de mare gravitate, deoarece, la aceasti varsttr micd,
resprralia oral5 este practic imposibild:

- acumularea in exces a Cb2 eliminat in aeru I
inspirat, fenomen intilnit fiecvJnt la sugarii care
dorm ln acelaqi pat cl ptrrinJii;
. - compresiunea timusului asupra inimii in statu-
sul 

.timicolimfatic, cu aparilia tulburdril,or de ritm
cardlac:

- compresiunea arterelor vertebrale pi a m5du_
vei in cursul hiperextensiei cervicale.

2,. Afecliunib respiratorii _ simptome respiratorii
ea obstrucfia nazall, 6rsea, dispneea au fosi rapor_
tate 

.frecv-9nt: Atingerea viraltr pulmonard gi u 
"Alor:"pil:.ri determintr apnee centralA 9i olsnuctivtr,

mtecga viraltr jucdnd rolul unuj catalizator la vic-
timele S,M.S.S. Virusurile incriminate srmt virusul
sincilial respirator, virusul citomegalic, virus* il_pal.

3. 
.Disfuncliile respiranii _ apneea prelungitii

are rol esenlial, indiferent de natura ei (centall, -ob_
structivtr, mixtd) qi de perioada de somn in care in_
Srvrne. Il ctnsd perioadei de somn rapid existi sctr-
derea 

. 
v ol umului pulmonar legatit de pierderea ad_

ll:!o..p"r.T a. taringelui gi de hipotonia muE-
cbrtor rntercostali. In timpul somnului calm existtr
scaderea raspunsului ventilator la hipercapnie, mo_
dificarea pragului de tezire la hipoxie, reglarea res_
piragiei fiind exclusiv metabolic6.

.- Pe 16ngi apnee, mai intervin: hipoventilalia baza-
Itr, respiragiile periodice prelungite t 

"u.n,., 
,Xpu*

::rl l:nglator slab al CO2 cu hiperventilaiie reac_
{ionaltr diminuattr

. : 
fullu:drile 

!? conducere miocardicd _ WpW,

"o$oTul. 
de_ e-T prelungit (vezi ,"4,ritrnii.).

5. Leziunile de la nivelul sistemului nervos ve-
getativ, demonstate de tulburtrri respiratorii (apnee),
cardiace (tahicardie, bradicardie Snusalel, neuroto_
gice (tulburlri ale ciclului somn_veghe, tulburlri de
termoreglare).

. ,Ffi9loCr": 
patogenie: factorii etiologici sunt mul_upr. deseon remarcindu_se o asociere de cauze.

.1.. P:zili.? k rimpul somnului _ depinde de obi_ceiuri familiale, locale. Decubiarl u.ooul, r.*_*-
dat_sugarilor cu reflux gastroesofagian, 

"i.q,. 
.i;;ul

ly S S., mai ales dactr=se uauugi t..p".uit*u 
-*

bianf ii{cit5, .tufhaull strans, 
"ure 

i*otilir.-a sr_garu $r i't impiedici sd_gi schimbe pozi$a in cursul



6. Eistenln anomaliilor neuromediatorilor cere-
brali la viclunele S.M.S.S, - opioidele endogene

. favoizeaz{, dezvoltarea apneei centrale, nivelul beta-
endorfinelor endogene fiind crescut in LCR la su-
garii cu apnee, substanla P prezentind rm nivel me-
dular sctrzut la aceiagi sugari. Este dificil de afir-
mat dacd aceste modificlri sunt primare gi respon-
sabile de accidente, dactr sunt secundare hipoxiei
sau dacd prezinti modificlri sau artefacte poj-mor-
tem.

7. Paralizia de {ricd (imobihtatea tonice), ma-
+ifestati clinic prin forma pafidl gi forma cianotic[.
In forma palidl, stimulii extemi care genereazl frica
(trezirea bruscl la un zgomot pub;c, inlocuirea
mamei cu o persoan[ strtrin[) determinl hipertonie
vagalf, care genereaztr apree, bradicardie, asistolie,
moarte. Structudle sistemului nervos implicate sunt
nucleul amigdalian gi aria conical6 orbitofrontotem-

. poral{, unde se efectueazi controlul emolional, fapt
dernonstrat de deficihrl de mielinizare a itructurilor
limbului cortical constatat la victimele mo4ii subit€.
Reflexul Moro exagerat gi persistenta lui peste varsta
de 4 luni prezinttr risc de paralizie de fric[.

8. Anomalii ale controlului temperatuii corDo-
rale - tulburdrile termoregllrii reiultate in urma
unei disfunclii hipotalamice, neurovegetative, rneta-
bolice; ln unele cazuri de hipertermie malign{ se

. constattr anomalii ale metabolismului calciului la ni_
vel o€lular, La acestea contibuie temperahtra am-
biantA ridicat5, imbrtrc[mimea excesivl, acoperitul
capului, infilgatul strins, care determin[ crigterea
termogenezei, impiedicarea termolizei cu declanqarea
reacliei hipertermice insolite de convulsii, decJs.

9. Dificultdlile tn titnpul alirnentatiei ln cursul
primelor luni de via1tr (tulburtrrile de deglutilie, obo-
scql€ exagerat:l ln cursul suptului) sunt ;tribuite
It4or mecanisme fiziologice, cum ar fi lipsa de co-
ordonare faringoesofagiantr, laringospasmul, redu-
o€egs ventilaliei, Unele simptomo digestive ca dia-
@, vtr$[turile sunt mai frecvente la suearii carc
*cdeazl subit. Refluxul gastroesof€ian u-fort *n-
ry.rat de. asemenca drcpt una din cauzele mo4ii
ntbitc, prin excitarca che morcceptorilor din esofag
rag- tlfngc de clto continutul aeid, cu declangare-a
ldcx[ a apncei mediattr de vag; aciditatea altercazl
S ipncumociGlc de tip II dercrminind at€lectazie,

lO, Erorile tnnd.scute de metabolisn, respcctiv
&ficienlcle enzimatice alc metabolismului eneigetic.
Hgitul acctil-cocnzima A dchidrogenazei cri lanl
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mediu, cel mai comun defect-al oxidlrii lipidice se
manifestii clinic cu paloare, letargie, hipotonie, vtrr-
situri, alterarea stlrii de mngtienli. Alte defecte en-
zimatice ale metabolismului energetic includ tans-
portorul camitinei - carnitin-palnritil tansferaza,
acetil-coenzima A dehidrogenaza cu lan! lung qi
foarte lung etc.

11. Fadoni ennocini - insufrcienla suprarenall,
paratiroidianl, nivelul crescut de toiiodotironinb- TSH.
fSri a se delimita daci acesle modificlri fac parte
din mecanismele tanatogenetice sau dactr reprezintll
artefacte post-mortem.

- /JJIE (apparent life threatening events): eve-
nimente de ameninla.e aparentil a vi{ii, taduse pdn
crize de apnee cu durata de peste 20 s, cianoztr 1au
paloare, bradicardie, hipotonie, expresie a disfunc-
tiilor sistemului nervos; ele pot anticipa S.M-S.S.

Anatomopa.tologie: existi modificlri ce dove-
desc o stare de hipoxie cronicf, kaduse prin hiper-
trofia gi hiperplazia tunicii musculare a arterelor
pulmonare, hipertrofia ventriculului drcpt, persistenla
eritopoiezei extramedulare (ln special hepatictr),
penistetta grtrsimii brune perisuprarenale, hipertrofia.
timusului, hiperplazia celulelor cromafine iuprare-
nale. Petegiile intatoracice subseroase atribuii ini-
lial varialiilor de presiune determinate de eforb.rile
inspkatorii dintr-o obstuclie de ctri respiratorii su-
perioare sunt de fapt datorate hipoxiei cronice. Alte
modifictrri indicatoare de S.M.S.S. cuprind struchra
modificattr a corpilor carotidieni, cu &minuarea vo-
lumului celulelor glomice, leziuni de tip leucoma-
lacie la nivelul creierului, anomalii de mielinizare
in fibrelc nervului vag, structura anormald a sub-
stantei reticulate a trunchiului cerebral, anomalii fui
sistemul surfactant pulmonar.

Dlagnoeflcul se face coroborand datele anamnes-
tice cu examenul clinic Ai necroptic.

Anamne?n. trebuie s[ lie succinttr Ei s{ descopere
circumstanlele care au precedat decesul,

Exatwnul clinic esb cel care stabilegte oprirea
brusc[ $i ir,eversibilE a functiei cardiace 9i reipira-
torii, Cuprinde: debrminaroa temperaturii rectale.
fgarte ypid duptr sosirca copilului; deerminarea greu-
t61ii, taliei, perimetrului cranian, toracic, abdoninal:
examinarea tegumcntelor gi mucoaselor, urmtrrind
coloralia buzelor, unghiilor, conjunctivelor, uezenta
cchimozelor, percgiilor la nivcful caputui, -gitului,
toracelui, aspcctul timpanului, laringelui, scmncte de
deshidratare, rigiditatpa oadaveric[, dimcnsiunile fi-



catului, splinei. aspech!.| organelor genitale exteme,
deptstand eventuale urme de violenli sexuall.

Exarnene complemennre: biologice, din sl,neele
recoltat prin punqie intracardiactr pentru deteiri_
narea hemoleucogramei complete, glicemiei, calce_
miei, electroli{ilor, carboxihemoglolinei, efectuarea
examenelor serologice; determindi toxicologice dtn

i3?.i, 
(t" special umoarea apoase a ochiuhi r gi li-

ctxdut gasticl exarnew ra.diolagrce.. radiografii de
:la" 

(f"ti qi profil). radiografii loracice, ;*""*
ale inhegului cotp: exotnene bacteriologice Si ,iruso-
iagice; hemoculturi pe medii aerobe, anaerobe, se_

tt $ tr,.l*Ut.ne pentru deterrniniri ui*.otog|-e
$r^ bactenotogice, puncgie lombard cu studiul LCR(trohu, c€lularitate, biochirnie. culturi.l. prelevtrri de
urini prir: pmctrie suprapubianl (examen surnar de
urma, urocultud), prelevarea de materii fecale (cooro_
culturd. determindri virusologice):

Altopsia este obligatorie, dar este nevoie de
acordul ambilor pdrilli, pe care hebuie str_i con_
vmgem ultenor de neces.itatea ei, pentru stabilirea
cauzei decesului.

. Cauza decesului hebuie explicattr pdringilor, in-
llfld_^uPru imposibitititlii u"tua. a. u pr.u.J*
S.M.S.S. Av6nd in vedere sentim."t rf a" *tpuUiti_
tat: 

3l 
annlrajului 9i al ptrrintrilor, io.p."iul, i"Uui.

rrnuta,prudentt in afirmarea ipotezelor producerii
oec€sulnr penbu a decu.lpabiliza familia.

Diagnostie diferential :
1. Traumatisme 

"riri"rr., 
corporale _ dacd sunt

prezente pete$ii, echimoze la nivelul capului, gAtu_
]ui, toracelui.

2. Ingestia unei substanle todce _ decelattr in
urma determinerilor ioxicologice.

^^,?l 
R.lyrj. gastroesofagiin masrv, cu aspirarea

conlnutrrtul a-timentar in ciile respiratorii, examenul
neclollrc^ fri-nd cel care pune diagnosticul.

+.. rnrecFt cu simptomatologie minori, nedia-gnosticate la timp - examenele biochimice, bacterio_
logice le,_ orienteaztr asupra diagrrosticului.

5. Tulburtrri metabolice _ gicogenoza, acidoza
gravd (examenele bioehimice sunt de ajutor).

6.. 
{irrniile cardiace (tahicardia paroxlstictr suora_ventnculitrA, extasistole venhiculare. WpW), cadio_patiile congenitale.

7. Epilepsia. meningita, encefalopatia supraacuttr.
. 

8. Abuzurile sexuale _ nu rebuie s6 le exclu_
dem.

Profilaxia vizeazi identfficarea factorilor de risc,
ful5turarea sau tratarea 1or. lnclude:
., - mijloare prenatale: evitarea qi tratarea infecti_
ilor bacteriene ale lichidului arnniotic, ."nifiUr#u
diabetului matem, tataj:ea hipertensiunii urt"riut", u
anemiei, interzicerea fumatului qi a consumului de
barbiturice in cursul sarcinii,

- mijloace postuatale adresate sugarilor cu risc
crescut care cupriad:

...- 
o monitorizarea Holter (pot fi detectate anoma_

tltte de repolarizare, bradicardia. WpW, tahicardia
paroxistictr supraventriculartr);

. masura.rea tensiunii arteriale la schimbarea po-
ziliei suganrlui din decubit ventral ln decubit do[al:
, 

. cardaopneumograma, aplicabild qi la domiciliu,
oar cu rmportanla practici limitattr, perrnite inregis_
trarea s.imultanl a ritrnului cardac qi u 

"*"*.iilo.toracice;
o polisonmografi a permite inregistrarea simultand

a mai multor parametri, cum ar fi: elechoencefalo-
grama, electro,miograma, electrooculograrn, electro-
cardiograma, fluxul aerian na"a, miqilril" toracJui
gi abdo-menului ln cursul respiragiei, i."i** t*._
:ytu"ura.3 Oz S1 COr, pH-mebia ..olagiaotr. Ac.us_
I letod,I.permite depistarea obstrucgei respiratorii
a. eptsoadelor convulsive, a tulburtrrilor de ritm car-
diac sau a anomaliilor de golire a"idf u ,t"ia*-
lur:

- 
r monitorizarea electronicI pentru supravegherea

la domiciliu a sugarilor cu risc de S.tr,t.S.S.;"ria"X
unele probleme (aparaturtr scumpa. supraveghere
permanenttr, sistem de alarm{ insuficient ie efi-cace;
$i nu_ poate elimina toate riscurile de moarte subir.L

ktahrarea factorilor de risc presupune:

.-- schimbarea poziliei sugarului din decubit ven_
rat in decubit dorsal sau lateral, obi$nuirea suga_
rului s[ doarml in pat individual, a- iu f" lr""r?",
cog, leagi::;

*..yiqr=l supraincilzirii, a supraaglomerdrii ca_
I9tli. l"U.Ta""nte _lejerd, evitarea acoperirii capu-
rur ln trmpul somnului;

___-: "ontu"l 
social mai larg al sugarului, in pre_

zenla nxrmer;

. - abandonarea fumatului de ctrtre familie, in spe-
cial de ctrte mam6;

- reducerea sau sistarea medica$ei colinergice la
sug3rii cu hi[Eractivitate parasimpatictr.

tn apneea centrald sau mixttr, teofilina in dozd
de 4 mg&g corp/zi stimuleazd centrii nervoqi respi-



ratori, relateazi musculatura ciilor respiratorii supe_
rioare, amefiorezd pneunograma. dar nu este lipsite
de etette adverse: reflux gastroesofagian. agiL$e.
conl'utsrl.
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kpitolul 13

pAn[ in luna a 5-a, precursorii eritroizi constituie
cca 5OVo din celulele nucleate hepatice; sunt pre-
zenti, de asemenea, gi precursori mieloizi gi mega-
cariocitari. $i alte organe ?Ei asumtr - fui aceasttr pe-
rioadll - o functrie hematopoietictr. La sfhrqinrl lunii
a 3-a de via1tr intauterintr (de la l0 siptemani), rt-
musul are un cortex bogat in limfocite Ei o medula-
ri in care - pe l6agI limfocite - se observd normo-
blagti qi mieloblapti. Insule de normoblagti qi mega-
cariocite apar qi in splinl tn slptAmAnile a l2-a -
a 14-a Limfopoieza debrieazA in splinl, la scurttr
durattr, dind naqtere pulpei albe. Limfocitele qi ce-
lulele stem formeaztr ,podulii' limfatici, in a 1,2-a -
a l+a slpttrmand de viali innauterinf; acegtia cresc
in volum qi formeazi limfoganglionii. Insulele hemato-
poietice pot fi demonstate gi ln rinichi.

Hematopoieza viscerald atinge un vdrf in a 3-a -
a 4-a s[ptimtnd de viali intrauterin{ gi incepe s{' re-
greseze in lunile a 6-a - z 7-a La nou-nlscutul la
termen, mai pot fi observate doar citeva eritrocite
nucleate in viscere, degi persistenta eritopoiezei vis-
cerale este notati intr-o varietate de boli asociate
cu stresul fetal cronic.

Faza nefud (nialoilil

O activitate hematopoietici este evidentiati in
oasele lungi cel mai devreme la l0 slpdmini de viafl
intrauterint, dar cea mai mare parte a scheletului nu
preia aceasttr functie lnainte de fine1e sdpttrminii
a l2-a, La 30 slptiimAni sunt reprezentate loate li-
niile celulare, iar celularitatea medularl se apropie
de IOO%. Toate spatiile medulare sunt ocupate, de la

BOII HTITAIOI.OGICE

A. Anemii
Conrlolh fulot1 Bogdm Dhr

lRrrRoPotrzA pREltAIil.[ $ tA Nou-ilItcul

Hernclopoiezo pleno|lli

Duptr situsul de desf{gurare, hematopoieza pre-
natalE parcurge trei etape: mezoblasticil" hepaticl gi
medular[.

nezofutld,

Prima genera(ie de celule hematopoietice este
observattr la embrion in zilele a l6-a - a 19-a de
via{i intauierinS, la nivelul unor cuibud de celule me-
zenchimale localizate extraembrionar 6n sacul vite-
lin). lnsulele sanguine sunt crmpuse dintr-un strat
extem de celule, care formeazf, endoteliul vascular
$i un sfrat intem, care devin libere in timp ce se dez-
volttr in lumenul vascular qi se transforml in hemo-
citoblaEdl qi normoblaqti primitivi, de aspect mega-
loblastic Ai care conlin cantittrli variabile de hemo-
globintr, Dup[ varsta de 6 slpttrmini, producgia de
eritrocite la nivelul sacului embrionar gi corionului
lncepe str scadtr, iar la 1O-12 slptiirnini dirninueaztr
marcat, deqi persisti pan[ in s[pttrmfura a 19-a.

Hmdopotezo hepallci

Debuteaz[ la 5 sfutlmini de viali intrauterinll gi
pelsisttr pin[ la 40 slpttrmdni. Din luna a 3-a gi

r Celulb nucleati, de talie marc, cu ciloplasErtr furtens
bazof A ar reDrezenta celula stem embrionard.



Mezenchim
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Blastomer (
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\ *"''*-<l"j::l C-€lultr
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Mtrduvtr osoasd

Hematopoieztr
din sdpt. 12

Fig l3'1 - Traficul de celule stem hemal,opoietice gi stadiile/sediile de bematopoiezr prenataltr (modihcai dupd E. Kelenen licolab.: Atlas of Human Heqatopoieric Development. S-prlnger, Berlin, fb7g.

aceastl v?rst5, de tesut hematopoietic, f?ini gi nou-
ndscutul neav6nd spaliu inedular de rezervtrl.

Celule capabile se dea nagtere tuturor celulelor
sjngline in condi{ii adecvate de culturtr, ca qi celule
CFUZ, sunt prezente in sacul vitelin pi in ficatul
fetal. S-a emis ipot€za ctr celulele stem pluripotente
migreazl din siarsuri extraembrionare in viscerele
abdominale $i apoi, in miduva osoasi, probabil fiind
alrase de condiliile tot mai favorabile de microme-
diu. Este posibil c.4 atdt factori legali de v2rsta embri-
onului, precum gi originea qi migrarea celulelor stem
s{ fie responsabile de modificdrile secvenliale care
cxacleizeaz1 hematopoieza inhauterinl (fig. l3.l).

Erihonul 5i eritlopoiezr prenotoli

Eritrorul

Eritronul embrionar este compus dh doul ge-
nedi distincte de eritrocite. Celulele produse pie-

r Aceasta explici pe$isrenla edtropoiezei hepatosplerdce irl
anemiile hemolitice congenitale.

2 CFU - colony fomring rrnit, precursori ai tutu.or liniilor
celulare hematopoietice tn culturi de tesutud.

coce in curzul embriogenezei sunt megaloblastice gi
hipocrome. Deoarece se produc in spaliul intravas-
cular, ele r&ndn nucleate p€ toatil durata vietii lor.

Aparigia eritropoiezei normoblastice coincide cu
deplasarea sitului major de hematopoieztr ln ficag
in siptdmina a 6-a i.u. Precursorii eritroblastici au,
din acest moment, o talie mai mictr gi o sauch.utr rea-
mintind-o p€ aceea din viaga extauterind. pe mdsura
cre$terii varstei gestalionale, concentralia de eritrocite
circulante cre$te progrcsiv, Ar timp ce procentajul ce-
lulelor nucleate Ei al reticulocitelor scade progresiv.
Concentmjia hemoglobinei circulante creqte de la
8 g/dl, la vArsta de 12 strptlmAni, la 15 g/dl, la vdrs-
ta de 34 siptilmAni. Reticulocitoza scade de la g0qo
la 10 strptltrnini, la 3-107o la 34 strpttrmdni, iar VEM,
IIEM qi diametrul eritrocitar scad progresiv. CIIEM
rlmdne relativ constantll in perioada intrauterine.

hilrogdem

Eritropoieza extraembrionartr este modulati de
interacliunea intre celule gi - aparent - nu este in-
fluenlatl de eritropoietinil. Fazele hepaticl qi medu-
lartr sunt calacterizate prin dependenp crescandI faEtr

Celuli
slem



de erinopoietinS- Nivelurile de eritopoietintr din s6nge
gi urintr cresc progresiv cu vArsta gesta[ionaltr, atin-
g6nd, la termen, valori care le depdgesc pe acelea
de.la adult Producfia de eriropoietintr - ca Si in
perioada postnataltr - pare a fi legat?l de cantidtlile
de oxigen livrate lesuturilor fetale gi nu de factori ma-
temi, exceptindu-i pe aceia care interfertr cu oxige-
narea fetall (exemplu, hipoxia mateml)

Spre deosebire de situalia postnataH, rinichiul fe-
tal nu este sediul major al producaiei de eritropoie-
tin{; eritropoietina este produstr, in perioada f-taltr,
la nivelul ficatului, glandele submaxilare putilnd fi
un sediu secundar!

Celulele mari, cu aspect megaloblastic, produse
la nivelul sacului vitelin, au o duratil de via$ scurtll;
ele nu mai pot fr identificate la finele lunii a 3-a
de via$ intauterintr. $i in cazul eritrocitelor pro-
duse in stadii mai tardive, durata de supravieluire
este considerabil mai scurt?i decAt postnatal; T/2 al
eritrocitelor, la prematur, este considerabil mai sctr-
zut decat la nou-ndscutul la termen, la rdndul slu
mai scurt decat la adult.

llenoglotdl,dn enhtomc I lerdc

Produclia echilibrattr a lan(urilor ct gi p este co-
muntr tuhrror stadiilor eritropoiezei prcnhtale.

Prima hemoglobin[ sintetizatl in cursul perioa-
dei mezoblastice este compus{ din 2 lanpri zeta qi
2 lanluri epsilon qi este numitii hznoglobina Gower
I (\ze)- La foarte scurt timp, incepe sinteza lanp-
rilor ct gi y, gi produc$a lanlurilor embrionare de-
clind rapid; poate fi demonst A ertstenla hemo-
globinei Gower 2 (o,2a) $ a hemogtobinei porthnd
(ln). Aceste hemoglobine embrionare au - ca qi
hemoglobina F - o afinitate mai mare pentu orjgen
decit hemoglobina A (care predomin[ la adult), peF
mitind extraclia oxigenului din circulalia matem[,

Duptr sdpt?lmdna a 6-a de viaF intrauterinl, sin-
teza langrilor y creste rapid, incat, h 13 sdptitrndni,
IIbF (cqy2) reprezinttr IOO Vo din valoarea hemo-
globinei ctculante, iar hemoglobinele embrionare nu
mai sunt detectate. Pe mtrsura cregterii fetale, se
produce o sctrdere progresivl a sintezei lanprilor y
$i o cre$tere progresivd, echilibrat[, a lanlurilor p.

Intre 12 gi 35 slptiirnnni i.u., propo4ia relativl a
HbF scade, de la lNVo la 852o, gi apoi continul
sI scad[ cu un ritm de 3-4% pe slpttrmintr, not6n-

du;ry _o_ gregtere coresprmztrtoare a IlbA (cqp). Ni-
velul IlbF la naqtere es@ determinat - tn piitJ - ae
v6rsta gesta;ioaaltr.

Gena pentru sinteza lanlului globinic 6 nu este
activattr decit tardiv in viala fetaltr; HbA2 (a162)
este prezenttr in cantitil$ foarte mici in sangele tin .
cordon gi rlmane la concentralii mai mici de 3,3Vo
ulterior.

Modificllrile sintezei hemoglobinei, in cursul dez-
volttrrii intrauterine, sunt paralele cu stadiile eritro_
poiezei prenatale. Sinteza Hb embrionare aoare a fi
restric;ionati la perioada eritropoiezei mezoblastice:
HbF este varianta majore sintetizatl in perioada
erihopoiezei hepatice, in timp ce sinteza IIbA apare
?n momenurl urmltor de trecere spre eritropoieza me-
dular5. Acest aspect este determinat mai deerabl de
varsta gestationaltr, decAt de sediul eritropo]ezei.

Este sigur, in prezent, ctr activarea secvenlialll a
genelor stucturale, care contoleazl sinteza lanturi-
lor globinice e, GT, AT gi p, urmeaztr pozigiile aces-
tora de pe cromozomul 11; genele 5' srmt expri-
mate predominant precoce ln cursul dezvoltirii. ln
timp ce genele 3' sunt complet exprimate doar in
viaga postnataltr.

- 
Schimbarea tipului de lan! globinic sintetizat pre-

dominant este programatli genetic Ei relativ insensi-
biltr la variabilele de mediu.

Stolurul erihopoiezei h rou.nisolt

Valorile hematologice la nou-n[scut au o varia-
bilitate considerabil mai mare ln raport cu orice alttr
perioadtr a vi4ii postratale. lnt-o anumittr milsurtr.
]{1a!n1e.denind qi de sediul de recoltare a sAnge-
luir, ca gi de tehnicile de laborator. Mult mai imfrr-
tante sunt insl procesele de dezvoltare imediat pre_
$i postnatale. Virsta gestalionaltr !i momentul clam-
plrii cordonului ombilical2 sunt alte variabile care
au un impact asupra tabloului hematologic la nou_
nAscut.

I Hematocritul qi valorile hemoglobinei circulante au valori
lui _T.i^": 5-lo7o decAt in sangele capila( valorile $e ega_
leaz6 l^ 3 luni._ postnatal. Diferenla esle gi rnai mare la p-re_
matur. la nou-ndsculul cu hipotensiune arterialb" hipovolemib qi
acidoztr

- 
2 Ligatum Ialdiv! a cordonului ombilical (la aproximativ

3 minute fupd expulzie) echivaleazl cu o ,,transfuzje.. de cca
80 lnl sense!
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fuilrotlr/ I vdoilf,c rllrffi de cl;r;tmtelrr altffil h

',,UfrflI
Eritronul reflecti la naEtere relativa hipoxie ln

care se afl[ fthrl, Caviti[ile medulare sunt ocupate,
in totalitate, de miduva eritroidii Ei de erihocitele
circulante, cu toate caracteristicile asociate eritropo-
iezei ,!e shes": cregterea variabilit4ii dimensirmilor
qi formei, macrocitoza, timpul de via1tr scurtaL Multe

' din caracteristicile eritronului la nalterc sunt dato-
rate numdrului dispropo4ionat de mare de eritrocite
tinere.

Valorile normale ale constantelor eritronului la
nou-nascut sunt prer€ntate in tabelul 13.I.

TABELW I3.I

VALORILE MEDII ALE CONSTANTELOR
ERITRONULUI LA NOU-NASCUTUL LA TERMEN fN

PRIMA SiPT.IMANA DE vIATi EXTRAUTERINtr,

Morfologia eritrocitelor la nou-ntrscut este carac-
terizattr prin macrocitoz[ gi poikilocitozl; sunt pre-
zente erih'ocite ,jn semn de tras la linti" qi eriro-
cite cu forme neregulate. La examenul microscopic
cu conhast de fazl se demonsheaztr o propo4ie cres-
cuttr de stomatocite !i un procent crescut de edtro-
cite cu vacuole citoplasmice (2AVo, tatf de valorile
medii de la adult, de 2,4Vo). Acesa modificlri s-ar
datora capaciti$i crescute de endocitoz[ a eritroci-
telor neonatale, ca $i hipoperfuziei gi hipofuncliei
splenice (aceasta din urml expficand Si procentajul
crescut de siderocite - 3,16%o, W e O,@% la adult).

Erihocinetici. duratei de via$ a eritro-
citelor intAmpintr mari difrcultili tehnice la nou-nds-
cut; datele sugereaztr ins[ sciderea substanlialtr a
T/2 la nou-ntrscut comparativ cu copilul marc gi adul-
t:J. TD al edtrocitelor la nou-nlscuhrl la termen
este de 60-80 zile 1:tct) qi 45-50 zile (59Fe) qr se

datoreaztr unui factor inainsec. Scurtarca duratei de
viali, ca qi cre€terea masei de erihocite constituie
explicalia ratelor crescute ale eritropoiezei neonatale
(de 3-5 ori fa!tr de erinopoieza de la adult).

Particularititile membrenei eritrocitsre. Prote-
inele de membranl nu demonstreazl modificlri nota-
bile, cantitative sau calitative. Cantitatea qi distri-
bulia lipidelor de membranil difer[ insl fa[i de alte
vhrste. Valorile pentru lipide, fosfolipide Ei coleste-
rol sunt crescute dincolo de ceea cc poate explica
cresterea suprafetei eritrocitelor.

Distibutia fosfolipidelor este modificattr (cregte-
rea sfingomielinei gi sclderea fosfatidilcolinei; cregte-
rea fosfoinozitolului, sctrderea cantit{ii de acizi gragi
nesaturali $i cregerea acizilor graqi saturali). Mem-
brana eritrocitarii la nou-ndscut este mai pulin sta-
bil6 gi capabild de o mai mare reorganizare.

Expresia antigenelor de suprafalf este diferittr
fa$ de adult: antigenele A, B, S qi Luther sunt pre-
zente in cantite$ sctrzute, iar antigenele Lewis sunt
absente,

Defomrabilitatea Si propdettrtile elastice ale eritro-
citului sunt normale, dar pasajul lor prin filtrul cu
pori mici este ingreunat (dificult{i 1a pasajul prin
microcirculalia splenic[?).

Parlicularitn$le metaMisnului eritrocitar. Existl
modificdri notabile ale metabolismului eritrocitar la
nou-n[scut fa$ de adult (tabelul 13.II); semnificalia
lor funclional5 este mai pulin clarl insi. De exem-
plu, activitatea enzimelor cheie pentnr Duntul pen-
tozelor este crescuti; rlspunsul la stimuli oxidanli
este normal, iar cantitatea de glutation redus este
egal6 sau mai mare ca la adult. Totugi, eritrocitele
neonatale demonsteaztr instabilitatea glutationului
redus, formarea de corpi Hein4 susceptibilitatea cres-
cutl la generarea de methemoglobin[ ca gi la injuri
ile oxidative.

Hernoglobinele eritrocitare. Britrocitele din sdn-
gele cordonal contin 3 tipuri de hemoglobinS: IlbF,
HbA 9i tlbA2. [fbF constihrie fiacliunea majorl
(50-85%). HbA reprezinttr doar l5-40?o, in timp ce
HbA2 este prezent[ doar ca urlne, dar cregte lent,
atingind nivelurile de la adulti (2-3Vo) la 5 luni de
via$ extrauterinl. Protoporfirina eritrocitard libertr
este crescutil la naqtere gi r6mAne la valori crescute
in primele 6 luni de viatil Prematurii au niveluri mai
crescute de HbF, ca $ nou-ntrscu1ii expuEi hipoxiei
intrautedne. I{bF are b afrnitate mai mare pentu oxi-
gen decit HbA; curba de disociere a 02 ajunge la
valorile de la adult la vArsta de ,l-6 luni.

(dupi JJ'I. Lutrkens, 1993)



1. Hexokinaza
2. Aldolaza
3. Triozofosfat izomelaza
4. Fosfogliceial muhza
5. Piruvat kinaza
6. Lactic deiidrogenaza
7. ClucozoS-fosfat dehidrosenaza
8. 6-Fosfogluconat dehidroginaza
9. Glutation reductaza

10. clioxilaza I Si 2
11. Galactokinaza
12. Glucozo-1-fosfat uddil tralsferaza

Crclterea consumurilor de glucoztr {i galacloztr
Uresterea nivelurilor ATP
Caracteristici metabolice distincte ale entrocilelor rconatale
Calea Embtlen-Meyerhof

1. Crclre_re1 activittrlilor fosfoglicerar khazei enolazei, glu-
cozo-fosfat izomeiazei gi gliceialdehid-3_fosfat dehidro_
Eenazet

$unlul pentorclor
1. Scdderea glutatio! percxidazei Si glutation sint€tazei
2. Instabilitatea glutationului

Metabolismul ATP qi al fosfalilor
1. Instabilitatea ATp
2. Scdderea prelulrii fosfalilor gi lnco4nrarea mai lent! a

_ aceslora in ATP {i 2.3-DpC (difosfoglicerat)
Enzimele nonelicolirice

l. Activiraie scizuti: anhidraza carbonic!, cataleza" coli-
nesleraza. adenilal kinaz4 fosforibozil ransferaz& cito_
crom-b5 reductaza

TABELW ]]JI

CARACTERISTICILE METABOLIbE
ALE ERITROCITELOR NEONATALE

(dup; J.N. Lukens, 19YJ)r

Activitdli enzimatice c.escute:

este considerabil mai scurt decit la nou_ntrscutul la
termen (cu 51Cr: 10-20 zile).

fodiftdde postrdolc lh eilhopierel

-Tranzitia brurtr la mediul extrauterin, bogat ftr
g.xjg.en, 99.9ons9cinge protunde asupra eritro$iezei.
Degi variabile, nivelurile eritopoietinei sunt, ie ob!
cel, mal man la na$terc decat la varsta de adult:
aceste niveluri descute scad rapid in perioada neo_
nataltr imediatii (clearance 50%, aproximativ 4 ore).
La 24 orc postratal, valorile suni inferioare acelora
de la adult, rdmdndnd astfel gi io prima luntr de viali
extauterin5. Sclderea eritropoietinei este urmattr di
scederea numtrrului precursorilor eritocitari in mtrdu_
va osoas{ gi de sctrderea reticulocitelor in sineele
periferic. Durata de via1tr a edtocitelor este mai iictr
la nou-nIscut decdt la adult (cca 70_g0 zile).

Sctrderea productiei de eritocite postnatal Si ex_
pansiunea volumului sanguin (egatit de creiterea

"grn,uti9_e 
accelerattr) explictr sctrderea progresivtr a

nivelurilor hemoglobinei circulante, la vaiori-medii de
aproximativ 11 g/dl, la 2luni de via1tr (nivelul infe_
rior normal este - in acest moment _ de 9 p/dl).
aspect cunoscut ca o ,,anemie fiziologicn. (a sJ ue_
dea subcapitolul urmitor). Stabilizareia concentrafi_
lor hemoglobinei este anmlate de creEterea reticuio_
citelor la 4-6 slptdmAni de vial[ exrrauterini; hemo-
gJobina circulanttr creqte, apoi, rapid la valori medii
de 12,5 gldl, rtrm6ndnd astrel atAt la sugar cAt gi
la copil.

Valorile medii ale constantelor eritronului la nou_
ntrscutul la-termen in sitpttrm?na 1 de viap au fost
prezentate in tabelul 13.I.

AilEruA flZtoLoclctr A SUGARUIU|
Nou-nlscunrl normal are - la naEtere - valori mai

Tn! d" hematocrih.ilui Si hemoglobinei circulanrc
decit copilul mai mare $i adulhil (vezi tabelul 13.D.

D-q prima s?lptllmdnl de via1tr, se inregistreazl
o sctrdere progresivil a valorilor hemoglobinEi circu_
lante, care continutr pe durata primel=or 6g strpttr_
mani; aceasta d+e$te anemia fiziologicl a sugaru_
tul. In momentele c6nd aceasta atinge maximumul
evolu$ei sale, hemoglobina circulandlcade (rareori)
fa valori sub 9 gldl la nou-nlscutul la termen.

I Explicate prin propo4ia c.escutl de eritrocite tineie la
nivelul eritronului.

Particularitifile eritronului ta premahrrl. Dife_
renlele constantelor eritrocitare la prematuri fa{tr de
nou-niscufirl la termen demonstreaztr amoloarea
modificlrilor din perioada fetaltr tardivtr. Concentra_
$a de Hb circulanti este de 14,5 g/dl la prematu-
rul 

-cu 
v6rsttr gestationaltr de 28 slptilrnini, pentu

1 SJyC" la 15 g/dl la 34 slpttrmani g la 16,8 g/dt
la 4O s[pttrmini. VEM este mai rnare la premitur
(l 15 fl in prima zi postnatal), iar numilni reticu-
locitelor este ulor crescut 6-10%. Numtrnrl erito_
citelor nucleate este crescut la 1000-1 500/Ul, ln ra-
port inven cu varsta gesta$onali; eritroblaqtii dis_
l- Tpig din circulagie. Varialiile de diinensiuni gi
formtr ale eritrocitelor sunt mai mari decit la nou-
ntrscutul la termen; vacuolele citoplasmice sunt obser_
vate la cca SOVo din erihocite. T/2 al eritrocitelor



Mecanisme de pmducere. Anemia fiziologicl a
sugarului este considerati" in prezent, rezultaU
adapttrrilor la viala extauterintr. La producerea sa con-
Aibuie urmitorii factori:

- incetarea brusctr a eritopoiezei, cdnd SaO2 se
apropie, postnatal, de 95%; nivelurile iqalte de eri-
hopoietin5, inregistrate in viala fetall, scad la nou-
ntrscut la valori nedeterminabile;

- durata de viali mai redus[ a eritrocitelor fetale,
care se distrug intr-un ritm accentuat postnatal;

- cre$terea marcattr a volumului singelui circu-
lant care acompaniazi cre$terea somaticl intenstr din
primele 3 luni de via1tr.

Erihopoieza se reia atunci chnd nivelul hemoglo-
binei circulante scade la 9-12 gdl, la 2-3 luni de
viag[.

La prematuri, fenomenul este exagerafl sc?trderea
nivelului hemoglobinei circulante este mai mare qi
mai rapidl: valori de 7-9 g/dl se inregistreazi la 3-
6 strptlmini de viali exaauterintr (se pot imegrsha
sclderi 9i mai mari la prematurii cu greutate foarte
mictr la nagtere). Contribuie la aceasta incapacitatea
prematunrlui de a produce cantitiiti compensatorii de
eritopoietintr, precum qi particularitllile transportu-
lui oxigenului la nivelul tisular.

Stirile de hiperhemolizi congenital{, ca gi defici-
tele dietei (in special in acid folic qi vitamina E)
constituie mndilii de agravare a anemiei. fiziologice.

La prematuri, vitamina E are un rol foarte im-
portant in stabilitatea eritrocitelor. Frecvent, prema-
o.rrii au depozite sctrzute de vitamina E; de aseme-
nea, st5rile de defrcien$ de vitamintr E (cu niveluri
serice mai mici de 0,5 mg/l in prima lun?i de viali)
sunt ftecvent Altahite la aceqti nou-ntrscu1i. Dactr
dieta preinaturilor conline o cantitate crescud de
acizi gragi, polinesaturali gi - ln special - dac{ pri-
mesc un supliment de fierl, se instaleaztr un tablou
clinic caracteristic, constind in anemie hemolitictr,
trombocitozS, edeme qi acantocitozA. Profilaxia aces-
tei stdri s€ realiz.eazd prin administrarea de vitami-
n[ E 5 mgizi la prematurii cu greutate foafi€ mict
la na$tere, iar aatamentul consttr in administrarea
de 50 mg/zi vitamini E.

Tratamenl Nu este, in general, indicat un hata-
ment special, cu exceplia asigurdrii aportului die-

I Pentru acest motiv, fomulele de lapte utilizate in ali-
mentalia prcmalurului nu trebuie sI conlinx concentratii de fier
mai mari de 10-12 me/dl.

tetic adecvat de nutrienli esen$ali pentru hematopo-
ieza normall (in special acidul folic gi vitarnina E).

Ocazional, cdnd nivelurile hemoglobinei circu-
lante scad la prematur sub 7 g/dl sau cAnd existll
situalii patologice asociate care necesittr recoltarea
unor mari cantittrli de s6nge, ln caz de asociere cu
apnee recurent[ sau lipsa progresiei ponderale, pot
fi necesare mici aansfuzii de mas[ eritrocitaril, pen-
tu a creEte valorile hemoglobinei la >9 g/dl (trans-
fuziile de cantittrli mari de eritrocite pot intirzia
evolutria favorabill a anemiei fiziologice, exercitAnd
un efect supresiv asupra eritopoiezei!). S-a propus
adminisharea de eritopoietin[ la prematurul cu grzu-
tate foarte micd la nattere.

DrAcr{osTtcur uilH AllIfiil [x pnlclcl prDrATRtd

Definitia anemiilor. Perhrbarea centrall in ane-
mii este sclderea cantit{ii de hemoglobintr funclio-
nalf din circulalie gi, deci, a capacit{ii sAngelui de
a transporta oxigenul Alegerea concentraliei hemo-
globinei circulante drept criteriu pentru definirea ane-
miei este justificattr de faptul c[ atat consecinlele
clinice ale anemiilor, cAt qi mobilizarea meeanisme-
lor compensatorii depind de capacitatea singelui de
a transporta oxigenul.

Consecintele clinice ale anemiilor depind de mo-
dul de instalare, de gravitatea lor, precum $i de ca-
pac^rtlfle compensatorii ale organismului copilului.

In anemiile instalate acut - ln special in cele post-
hemoragice - manifestilrile cele mai grave sunt cele
hemodinamice. Pierderile de singe produc hipovole-
mie Ei chiar sttrri de $oc, cind fluxul sanguin tisular
scade sub un anumit nivel critic necesar desfdgurtrrii
metabolismului celular, Hemolizele acute severe pot
determina manifestiri similare, prin mecanisme com-
plele.

In anemiile instalate lent pi progresiv, hipo-
volemia lipse$te; consecinlele clinice sunt datorate
hipoxiei tisulare, care - pe de o parte - determind
perturbfui funclionale celulare, iar - pe de alti parte
- mobilizeaz[ mecanismele compensatorii. Manifes-
tilrile clinice datorate. efectelor hipoxiei qi modifictr-
rilor compensatorii constituie sindromul anemic.
Mecanismele compensatorii eritocitare gi sistemice
(tabelul 13.II! izbutesc in anemiile uqoare qi mo-
derate s[ menlinl aproape normald aprovizionarea



cu oxigen a tesuturilor gi - de aceea - aceste ane-
mii sunt deseori asimptomatice; in anemiile severe,
insi, cornpensarea hipoxiei tisulare este totdeauna
doar parlialtr.

I:ABELAL B.N
INDICII ERITROCITARI 9I SEMNIFICATIA

ACESTORA PENTRU DIAGNOSTICUL ANEMIILOR
LA COHL (tupd Ph. LaDzkowsky, l9E0)

sau distrugerile frziologice ale acestora (anemii prin
insuficienlii medularil).

Insuficienla medulartr poale fi consecinla tulbu-
ririlor de proliferare mitotictr sau a tulburlrilor de
maturatie qi diferenliere in seria eritoblastictr.

l. Anemiile prin tulburdi alz proliferdrii mitoti-
ce (insuficiente medulare cantitative) sunt expresia
reducerii numerice a popula$ei de eritrobl alti 

-(ane-

mii eritroblastopenice). Deficitul acestora poate fl
rezultahrl afectllrii celulelor stem pluripotente (aplazii
medulare) sau al afectlrii celulelor orientate sDre
erihopoieztr (eritroblastopenii). Diferenla majord initre
aceste douii tipuri de pertubare a eritropoiezei este
obginuttr prin studiul.consecinlelor periferice: alterl-
rile. celulelor stem nediferenliate producind pancito-
penie, iar alterlrile celulelor orientate spre eritropo-
iezd - anemie izolatll.

IL Anzmiib prin nlburdi ab maurayiei gi diferen-
,rerii (insuficienl€le medulare calitative) se datoreazd:

- reducerii sintezei de acizi nucleici, s€cundard
carenlei de factori esenliali pentru eritropoiezb (vita-
mina 812, acidul folic) sau altor perturbtrri metabo-
lice care afec|r.azf tumover-ul acizilor nucleici;

- bloclrii maturaliei eritroblastice consecutiv tul-
burdrilor metabolismului fierului, care conduc la

TABELUL 11.III

MECANISMELE DE COMPENSARE
A UNEI ANEMII

- Cregterea nivelurilor
2, 3difosfogliceratului eri-
trocrtar

Modificeea afinit4ii
hemoglobinei pentu
oxigen
- Cedare crescutd de oxi-
gen la nivelul lesuturilor

- Suntarea sengelui din teritoriul
splanbnic, mobilizarea in circulalle a
edtrocitelor din depozitele splenice

Crcqterea d€bitului cardiac de rc-
paus la valod ale hemoglobinei circu-
lante [lai mici de 7 g/dl; slate ciicula-
torie hiperdinamict

Cre$elea produ4iei rcnale de erito-
poietintr

Hiperplazie edtroblasricl la nivelul
mhdrvei osoase, poducerc crcscuttr
de eilrocite, eliberae clescutl de
edtrocite imarurc (reticulocito in

Clasificarea anemiilor. Se face pe baza unor cri-
terii diverse. inegale ca importanp.

Clasificarea mor{ologicl x, bazeaz.d pe calculul
indicil.or eritrocitari (tabelul l3.IV) Ei al aspechrlui
morfologic ai hematiilor in frotiul de singe peri-
feric. Conform acestei clasificlri se disting:

A. Anerniile macrocitare (exemplu, anemiile prin
deficit de folali qi/sau vitamina 812).

B. Anemiile hipocrorne microcitare (exemplu, ane-
miile prin carenltr de fier gi sindroamele talase-
mice):

C. Anemiile nofinocrome normocitare (exemplu,
anemia posthemoragicd acut6, anemiile hemolitice).

Clasilicarea liziopatologici se bazeazd pe meca-
nismele de producere a anemiilor, la care - dacl este
posibil - se adaug[ cauza determinantl qi este cea
mai util6 pentru practic[.

Anemiile sunt rezultatu1 ruperii echilibrului dina-
mic intre producerea gi disaugerea eritrocitelor (dimi-
nuarea eritropoiezei, cregterea dishugerii sau pier-
derilor eritrocitare) sau asocierea acestor' mecanisme
patogenice dominante. Se disting asdel:

A. Anemiile prin scdderea producerii de eritro-
cite (,,anefiii centrale'). Sunt datorate incapacitilii
miduvei osoase de a elibera in circulalie cantittrgi
suficiente de eritrocite penku a inlocui pierderile
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Anemie pdn deficit de
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anemii sideropenice, microcitare qi hipocrome (ca-
renla aportului de fier, perhrrbarea absorbliei intesti-
nale sau a mecanismelor de tansport al fierului,
pierderile crescute de frer, ca in sdngertrrile cronice,
sechestarea fieiului in celulele reticuloendoteliale);

- distugerii intramedulare de eritoblagi, cu ltstrpc-
tul de eritropoiez[ ineficientil, ca in anemiile diseri-
aopoietice congenitale gi eritopoieza imperfectl;

- anomaliilor ereditare ale metabolismului por-
firinelor @orfiria eritropoietic[ eongenital[, ln care
existtr perturbarea sintezei hemului gi distrugere
crescuti a eritroblagtilor la nivelul miduvei osoase).

B- Anemiilz pin pierderi crescute dz eitrocite
sau pin hemolizd patologicd (,,anemii periferice').
In ambele situa{ii, mlduva osoastr reaclioneazl prin
accentuarea eritropoiezei, iar anemia se instaleazii
doar in condiliile in care este depiqiti capacitatea
maxime regenerativtr medular[ (de 6-E ori supe-
doard ratei eritropoiezei normale).

Pierderile de eritrocite superioare capacittrlii me-
dulare de regenerare se produc prin hemoragii acute
mari qi mijlocii (anemii posthemoragice acute, ln
general anemii normocitare, nonnocrome Ei hiper-
regenerative),

Anemiile hemolitice sunt expresia scurtirii dura-
tei de via{6 a eribocitelor, din cauza cregterii ratei
hemolizei, datorati fie defectelor intraeritrocitare (ano-
malii de sint€zl a hemoglobinei, anomalii ale enzi-
melol eritrocitare, prczentp, hemoglobinelor anorma-
le, anomalii ale membranei eritrocitare), fie acliunii
unor factori extracorpusculari (substanie chinice qi
medicamentoase, bacterii sau parazi[i intracelulari,
traumatisme mecanice sau terfirice, izo-, allo- gi auto-
anticorpi fald de antigenele edtrocitare).

Clasificarea etiopatogenictr a anemiilor copilului
este prezentati in tabelul 13.V.

TABELAL 13.V

CLASIFI CAREA ETIOPATOGENICA A ANEIIffILOR

central€")
A. Anemi prin alterdri ak celulelor stem pluripotente dht

mdduva osoasd (,,aplaaii nLedulare" )
1. Secondale: a. Actiunii agenlilor chimici {i medica-

mentelor
b. Acliunii ladialiilor ionizanle
c. Infec$ilor
d" Mecanismelor auloimune
e. Pertuiblrii micromediului medular
f. Rejetului gefei de celule stem incom-

patibile
2. Idiopatice: a. Constirolionale (ex. anemia Fanconi,

sindromul Ansser-Engman-Cole f .a.)
b- Dobandite

B. Anemii plin tnlocuirea mMuvei osoase hanatopoietice
prin lesw fbros, lesut gtdsos, datti leucemici, ,netastoze
tumorale. (,,anemii mieloiWce" )
a. Osteopetroz{
b. MielosclerozX
c. Leucemii acule
d. Limfoame
e, Meiastaze (neuoblastom $ alte tumori)

C. Anemii prin aherareo celulelor stetn orientate spre
eritropoiezl (,,erirroblastownii")
1. Constitulionale (ex. sindromul BlaclCar-Diamood)
2. DobAndite (er. eritsoblastopenia tranzitoiie, an€mia din

insuficienla renall clonictr, din unele endocdnopatii !,a)
D. Anemii pfin tulburorea m4tr.raliei ti diJerenlierii eritro-

Aatfilor (,,insufcienp nedulale calitatite " )
1. Anemii prin sclderea sintezei de ADN (anemii megalo-

blas!ice)
a. Deficite de folaF qi/sau vitamina Blz
b. Aoomalii congenitale ale metabolismului purinelor

2, Anemii prin bloearea sintezei de hemoglobintr secun-
dald tulburkii melabolismului fi€f,Dlui
a. Carenta ma4iaUl de aport
b. Pierderile cmnice de sdnge
c. Peflurbarea absorbrei fi iransportolui fierului
d. Sechest area fierului ln celulele leticuloendoteliale

(anemiile din infectitinflamatii cronice, neoplazii)
e. Pertu*rarea rliliztrdi fierului qi blocarea acestuia ln

sideroblalti (anemiile sidetoblastice gi sideroacres-
tice, congenitale li dobandite)

3. Anemii prin blocarea sintezei de hemoglobind secun-
da.ri penurbrdi met.bouimului hemului
a. Porfiria hematopoieticl ereditard
b. Satumi$mul

4. Anemii prin disrugerea intramedulartr a erirroblagtilor
a. Anemiile disedtropoietica congenitale
b. Eritropoieza imperfecti

II. Anemll prln pler.derl/distrugeri cr€scute de €rthodte
(,,sn€rtr|l p€rif€rice')
A. Arcmia acutd posthanoragicd
B. Anertuii hemolitice corpvscularc

l. Prin anomalii de sintez! a bemoglobinei
a. Cantitative (sindroamele talasemice)
b. Calitative (ex. &epanocitoza)

2. Prin anomalii ale membranei edtrocitare
a. Sferccitoza ereditard
b. Eliptocitoza ereditard
c. Slomalocitoza
d. Piropoikilocitoza
e. Hemoglobinuria paroristic{ noctund
f. Deficiiele congenitale sau secundare de sintezd a

F.lipoproteinelor
3, Prin 8nomalii enzimatice ercditfle

a. Delicitul enzimelor glicottice (ex. delicitul de piru-
vat kinazl)

b. D€ficitul enziurelor guntului pentozelor (ex, defici-
lul de G6PD)

c. Deficilele enzimelot ce intervin ln mehbolismul
slulalionului



C. Anemii hemolitice enrocorpusculare
l. Prin mecanisme nonimunolopice

a. Prin ac(iunea unor substinle chimice sau medica-
mentoase

b, Infeclioase (bacterii, parazili, virusuri)
c. Traumatisme mecanice (ex. proteze valurlare, hemo-

dlaliz')
d. Tlaume lizice (ex. atsuri)
e. Anemii microangiopatice (ex. sin&omul hemolitic-

uremic)
2. Prin mecanisme imunologice

a. hin anticorpi naturali (rransfuzii de sange incom-
paribit)

b- Prin izoanticoryi (boala hemoliticd a nou-ndscu_
lului, accidente hemolitice ln caz de lransfuzii cu
sange 0(D la copii cu grupul sanguin A(tr))

c. Prin autoanticorpi (anemii bemolilice auloimune)

Abordarea diagnostici a copilului anemic:
. Motivele prezentdrii la medic. Depind de se-

veritatea $i ritmul de instalare al anemiei (acut sau
cronic), ca qi de boala de baztr care a determinat
anemia.

Anemiile utoare (cu valori ale hemoglobinei cir-
culante de 9-10 g/dl) sunt asimptomatice in repaus
sau Ia eforturi de intensitate medie, doar la eforturi
mari putind fi notate fatigabilitate, dispnee qi pal-
pitatii.

Anemiile severe (cu valori ale hemoglobinei cir-
culante sub 7 g/dl) sunt, in schirnb, simptomatice qi
in repaus sau la eforturi minime: palpitalii, somno-
lenl[, cefalee, vertij, tendinltr la lipotimii (accentu-
atl de oftostatism), idtabilitate, tulburdri ale somnu-
lui sau ale capacititii de concentrare, sctrderea randa-
mentului gcolar, disconfort la expunerea la ftig, ano-
rexie; la fete in perioada pubertard sunt frecvente
Si tulburfuile menstruale - amenoree gi menoragii.

o Suspiciunea clinicd de anemie. Esc stabilitl,
in principal, prin decelarea palorii tegumentelor gi
mucoaselor vizibile (conjunctivale, jugale, palatine),
semn instr nespecifrc. Asocierea unor modifrctrri car-
diovasculare (tahicardie, puls amplu, impulsiuni pre-
cordiale hiperdinamice, cregterea tensiunii arteriale
diferengiale, suflul ,,anernic" in focarul pulmonarei
sau pluriorificial) cregte gradul de suspiciune.

. Anatnneza- Are ca elemente discriminatorii pen-
tru diagnosticul etiologic al anemiilor copilului:

- vArsta copilului (tabelul 13.VI);
- apaftenenta etn.ic[ (unele anomalii de sintezl

ale hemoglobinei qi deficite enzimatice eritrocitare
avdnd o frecvenli erescuttr in anumite grupuri
etnice):

TABELUL 13.V1

FRECVENTA DIFERJTELOR TIPURI DE ANEMII iN
RAPORT CU VARSTA COPIULUI LA DEBUT

Anemie pdn
deficit de fier

Anemie prin

Anemie s€cundad
infiltrtrdi mdduvei
osoase (leucemii,
limfoamq meta-
staze tumorale l.a")
Anemie disedtro-
poieticX

Anemie poslhemo-

Anemie hemolitic!

Scala de evaluare: l-t-l+
.H

= foarte frecventd
= ftecventx
= d€stul de tecventi
= raA
= ocazionald,

+
1

- artarlmeza familiall de boli hematoloeice:
- ancheta nutritionali;
- ptezen[a. icterului;
- infecliile in antecedentele apropiate;
- pierderile sanguine.
o Emmenul fizic. Trebde s{ rdspundf, la intre-

barea dactr anemia este expresia afectlrii izolate a
seriei eritroblastice sau este legat[ de o afecliune
ce intereseaz[ global hematopoieza la nivelul mldu-
vei osoase. In acest ultim sens, asocierea manifesdlri-
lor hemoragice, a organomegaliei (adenopatii, hepato-
splenomegalie) 9i a altor sernne de infiltralie medu-
lar[ (exemplu, durerile osoase) constituie indicagii
pretioase. De asemenea, examenul fizic trebuie sd cu-
leagi toate datele relevante pentru stabilirea etiolo-
giei anemiei (tabelul 13.WI).

o Exatnenele de laborator gi paraclinice. Etapele
diagnosticului de laborator gi paraclinic la copilul
anemic trebuie str parcurg[ o succesiune ordonati,
logici.

- Confirmarea dd laborator a suspiciunii clinice
de anemie se realizeazl prin determinarea concentra-
liei hemoglobinei in sAngele periferic $i raportarca
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LA COPIL

Scala de evaluale: + = prczentb

TABELAL B.VII

VALOAREA UNOR DATE CLINICE PENTRU
DIAGNOSTIC'I'L ETIOLOGIC AL ANEMIILOR

f = poate fi prezentd
- = absenttr

acesteia la valorile normale pentru versta qi sexul
copilului.

- Stabilirea afectdii izohte a liniei eritoblnstice
sau a interesdii globalz a hematopoiezei: prezen\a
concomitertd a trombocitopeniei gi leucopeniei, pre-
zenla celulelor blasice qi a altor celule anormale in fto-
tiul de singe periferic constituie indicalii de afectare
globali a hematopoiezei la nivelul mlduvei osoase.

- Stabilirea mecanismului de producere a ane-
rniel.' diferen[ierea lntre anemiile prin deficit al erino-
poiezei qi acelea produse prin pierderi/distrugeri cres-
cute de eritrocite se bazeazd, pe determinarea nume-
rului de reticulocite in sangele periferic. Numtrrul
de reticulocite crescut se noteazd in anemiile hemo-
litice, in anemiile posthemoragice ca qi. in rispun-
sul 1a terapia de corectare a unei anemii prin insufi-
cienla de producere medularl de eritrocite. Numlrul
scezut al reticulocitelor este o indicagie ln sensul
unei anemii prin insuficienli de producere medula-
r[. Anemiile mieloftizice au numlr sc[rut sau uqor
crescut de reticulociie, semnaldnd - altrturi de pre-
zenqa eritroblaqtilor in shngele periferic - prezenla
focarclor de hematoooiezi extramedul ard.

- Stabilirea etiologici snerniilor: unele indicalii
privind etiologia anemiilor pot fi obtinute din exame-
nu1 morfologic 

1t 
sanSaui pedferic (tabelul l3.VIII).

TABELUL 13.V]

VALOAREA EXAMENULUI MORFOLOGIC
AL SANGELUI PERIFERIC PENTRU DIAGNOSTICUL

ETIOLOGIC AL ANEMIILOR LA COPIL

Examenul mlduvei osoase are o valoare deosebitl
in orientarea. diagnosticului etiologic al unei anemii
la copil. Sunt urmtrrite ln special:

- Evaluarea cantitativ[ gi calitativ[ a preeursorilor
eritrocitari (hiperplazia eritroblastictr este intahittr in
anemiile hemolitice, anemia posthemoragictr qi ane-
miile cu eritropoiezl ineficienttr, in timp ce hipo-
plazia seriei efitroblastice se observi ln anemiile din
infeclii qi in prolifertrrile neoplaztce limfoblastice sau
ale celulelor mieloide)- Morfologia anormall a pre-
cursorilor eritrocitari este indicatoare pentru anemii-
le megaloblastice $i aoemiile diseritropoietice conge-
nitale.

- Infrltralia mbduvei osoase cu celule anormale
(blagti leucemici, metastaze tumorale, celule de teza-
urizare).

- Evaluarea depozitelor de frer medulare

Anemia posthemoragic{ acuti
Anemia din infecliile/infl amaliile

Anemiile prin inliltrarea mlduvei
osoas€ cu celule neoDlazice



- 
Studiile de laborator qi paraclinice. specifice pen_

tru-.confirmarea diagnosticului etiologic. 
-completeazb

obligatoriu investigalia copilului 
"u 

L"*ie;'et" uo,
n prezentater in detaliu, in capitolele ulterioare.
kezentim doar. o listi orientativi de investiga(i, in
rq)ort ctr etiologia prezumtivi, in tabeld IJ.IX.

I'ABELUL 13.TX
EXAI\TENELE PARACLINICE SPECIFICE PENTRU
CONFIRMAREA DIAGNOSTICULUI ETIOLOGIC

AL TNEI ANEMII
i. Ancmie prin carenld ma4iald-

- Tesrele penhu depislar;a hemoragiilor oculte

ANtilil ttrcAroBtAsTtcr

Sunt caracterizate prin anomalii morfologice qi de
maturatie ale eritrocitelor. Celulele seriei-eritroide,
in loate stadiile de maturagie, demonstreazi talie mare
sau Sjganta (macrocite/megalocite. megalobla'ti ). asin_
crontsm de maturalie nucleocitoplasmaticdl, disper_
sarea find a cromatinei nucleare q.a. Modificlri de

T3tu.uF:. 
similarl pot fi intilnite gi la nivelul celor_

ratte seru medulare.
Etiologie. Este prezentattr in tabelul 13.X.

TABELUL 13.X
ETIOLOGIA ANEMIILOR MEGALOBLASTTCE

LA COPIL

Sideremia
Capacitalea totale t i  lalenla de [ i \are a l ierului
Nivelurile serice ale feritinei

- Examenul sideroblalt j lor ' rn mbduva osoasa
. Studi i  radiologice gasrroinresl inale/endoscopie digestivE

Kaoogralia puLnonard

_ 
- Exar]|enele de sputA pentru oiderinofage

L Atremie prin carenfi de vianind Bt2 siu acid Jotic:
E.ramenul morfologic al maduvei osoase

- Nveludle serice ale vitaminei Bt2
- Nivelurile foladlor se ric i/e ri r, oc rtfi
-  TDbajul gasrr ic tchimi\m. proba la histamina)

- 
- Teslele de absorbl ie a vitaminei Bt) marcale radioactiv

t. Anemie henoliticd corpusculari..
Prin defecte ale membranei eritocltare

Exanenul morfologic al froliului de sange periferic
- lesrut de Iragthtate osmoticd

Testele de autohemoliz,
Prin anomalii cantirative/calitative de sinrezx a hemoglobinei
- pxgelut modologic at lrotiului de stnge perifeic
- Determinarea hemoglobinei alcalirezistenrle ^

- Elecuoforeza hemoglobinei
Testul de sicklizare
Testul de srabilirale rermicd

Prin anomalii ale enzimelor edhocitare
Examenul morfologic al frotiului de sAnge pedferic (pre_

zenla corpilor fleinz)
- Testul de autohemolizi
- Determini lrea activi tal i i  enzimelor eri l roci lare

4. Ancmip hcnoliricd p trraco rpusrula rb :
- Teslul Coombs

Testul de lizd a eritrccitelor ln nediu acid
- Teslul de l i l6 in prezenla de\tro/ei

Prezenli  hemoliTinelor bifaz;ce { Donath -Landsleiner)
- Anticorpii antinucleari

:. Argmie aplasticd
- 

F\aTe,nul 
rnorfotogic al tndduvei osoase (aspirar, biopsie,

- Studiul radiologjc al schelelului
- Srudii cirogenetice

1. .r "mii *sotobuiw
l . l .  Anomali i  congenirale ale metabolismului folat i lor, pri_
_ ̂  

vind absorbl ia. transponul sau ut i l izarea acestira '
t '  

*t t tott '  

(reducerea activi tdl i i  potigluraDlar deconju

Celiachia
- Sprue tropical
, Boala Crobn
- Boala Whipple
- Sindromul de intestin iradiar

Fislulele en leroe n lerice
1.3. Crelterea necesarului de folali

- Anemii hemolitice cronice
- Tratamente medicamentoase (anticonvulsivante - fe-

niloind, primidon!, fenoba$iral, anrifolali)
Dennatoze

- Hiperrircidism
Hemodializl/dializd peitoneall

L4. Carenla de apon
Copilul mamei carenlate

- P&matu tale
2. An-emii megaloblastice prin deJicit de vitamina B)2

2.1. Anomalii congenirale ale merabolismului vitaiiinei Brc
- Deficite congeritale sau anomalia funclionaH a faci

torului intrinsec
Sindromul Immerslund_Gra_sbeck
Deficitul congenital de transcobalarninI II

- Tulburarea utilizlrii intracelulare a viraminei 812
2.2. AJec liuni dig e s t iv e

Gast ce: boala Biermer, gasrrilx, aclorhidrie, gastrec_
tomie, insuficienll secretorie de pepsind
Intesrinale (rezeclia intestinului s;blire, celiachia,
sprue hopical, boala Crohn, boala Whipple, tuber_
culoza intestinaltr, sindromul intestinului irudiut, .t-u
cu poluare bacte anx*, botriocefaloza, adminisfarea
de colchicinl)

- Culturi  de celule (CFU, BFU-E)I

_ 
I BFU - burst lolming units-erythroid (precusori e.itloizi

B.i polin diferentiali decar CFU, ln cullu de lesururi).

_ AJgoritmul diagnostic in ancmiile copilului.
Este inf4iqat in figura 13.2.

I Megaloblaltii au o pmpo4ie rclativ crescute de ARN in
compatatle cu conlinutul de ADN celular,
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TABELa L 13.X (conrinuare)
2.3. Carenla de aport

- Nou-ndscutul mamei sttict vegekfiene
- Regfun vegetarian

3. Ake cauze de nggaloblastozd
- Sind{omul Pea$on
- Carcnle vitaurinice: anemia tiamino_sensibil4 anemia piri-

doxin-dependenld

,.La.nivel celular, folalii _ .|rr 
prezenF viraminei 8,, si a

acloutul ascorbic sunt transfonna! in ref ahiarofotati. iare
particip{ la siiteza ADN.

Canlildlije de acid folic prezente ln inteslin Dar-ricioh _pa4tal - Ia constituirea depozit€lor, printr_un ciclu enterohe_
panc.

Pafl-icularit;lite metabolismului folalilor la copil:
. Necesarul de acid folic al ldtului esle aciperit ln mod

i9T":ll. "hj. 
in condigile carenlei mareme (concenlraliile de

acld lollc in sangele din cordonul ombilical sunt de a{,roii_
&ativ 2 ori mai mad decfu acelea din sangele malem).
. :NT.r*]l de folagi - rapona! la greuralea corporale _ este

oe luoofl mal mare decat h adultj, iar depozilele sunr reduse.. tn conclule alioentatiei exclusiv lactale. aportul ali-oen_
tar este 

- 
sdrac; laprele de vactr corllitle 35-45- ggn, iar io

qTqlTl" diererice de 
-laple 

realizare prin fierberi.-conlinurul
oe folali esle redus la jumdtate.

In preparable de _lapte praf obdnute prh procedeul de
evaporare,,conlinulul de folali esle mai miC de i0 pgfl.

In mod deosebir. o sursil srrac! de folali o conitituie lap_
tele^de caprtr (sub 10 pg4).

.,,,If 
t+1..f..1"r"*, conginurut de fola(i e.s!e de 35_45 pg^ dar

3|l:srytu:1lrtalea 
acestora e6!e superioard: nou_ntsculii 1i suga_

nr arlmentatl narural nu au risc de dezvoltare a defiiitului ;u-
trilional., Formulele modeme de laple pentru sugari adaplale
Ir par[at adaptate - au un conlinut corespunzetor de folali. iar
prezenla concomiientl a acidului ascorbic scade pierderile la
preparare.

. Niveluril€ serice ale fola(ilor [a naEtere sunr comparabile
cu acelea de la adult; ele scad sub valorile medii ale'adultu_
lui in perioada 4, luni- l  an. Dup! un an. ntvelunle creac Dro_
grelrv. reajungand la valorile de la adull. ll premaluri, ni_
velurile de folali scad mai rapid postnatal decal'la nou_nhscu_
Il l_la.. termen.-ln speciat ln primul tr imestru de viaF. pre_
malunl. nou-nEscutii $i sugarii cu greutale micd Ia naslere
necesitd apofluri suplimentare de fola$ pentru 

"o*p"nr'ar"unevoilor crescute dalorale cre$redi somatice raplae, m speciJ
pana ce dlversLllcarea alimentaliei asigurh un aport nutrilional

. Dia@ea trenantx sau lecidivantI faciliteazl apadlia defi_
citului de folali prin inreferen[a in procesul de deionjigare al
poLglutamalilor alimenhri. ca gi prin anihilarca circuitului intero_
hepatic al fola{ilor (pierdere excesive h scaun).

2,,Me.!:!otknl! vitaminei Bn. RDR esre de t_5 Fg/zi:aponuf zilnic mediu de vitamina Br2 esle de O,1-l 
'u|p/zi,

Sursete alinenrare sunl: ficarul (.1 t6 gtim g suo.ta"1a uiir^li.
9ur 

(r t.tg/lu.r g). carnea (2 Fgllm g g h6Lnzeudte (Z uelKn pti.
t-apte{e marern oferx sugarului aproximativ O.: pg viramiiX
tt12tA ote, excepland cazul mamelor stdct vegetariene, Hidro-
xicobalamina este singura fomd activi din punJt ae veaeri Uio_
log1c.

_ [l nivel gasrdc. se formeaztr complexul vitaDjna 8,.
factor intrinsec (FT). acesta din urmd fiind ornocoprot"inJ'r._

:i:l-"11 
d: .:llhl" parierate_gasrrice: complexut esre imponanr

pennu absorb(E vltaminei B,..

.. Absorbfia complexului vitamina Brr-FI se face lo ileonril
9btul, onA" el se lixeaztr la nivelul unui receptor specilic al !Iem_
branei enterccitului; eficacitatea absorb$ei isre ie aproxlnativ
l0-2O%.- Excretia ferale a viraminei B,2 esre de 

""u 
L2S p,glri.

Dup{ absorbtje. vilamina Br2 ciriitx tn plasma t"paia"J"
o proteni tlansporloarc (transcobalar na tr _ TCID. Astfel-

- Anomali.i de.sintezE ale bazelor pujinice sau pirimidinice
. Longerxlale: acldu.ia oroticd. sindromul Lescb_Nyhan
. Celtigate: mielodisplazia de cauze medicamentoasi (etri-

odoterapiceJa-melobexatul $i 6_mercaptopurina. piri_
metamina, TMP/SMX I.a..)

, - .* S" 
fe..-4.-_nsumul complexului viraminh B12 _ factoi

rntnnsec (diveniculi duplica{ie inlestinala). competilie'ia absorb_

Fiziopatologie. Cauzele cele mai importante ale
an€mij lor _megaloblastice (carenla de fo1a1i sau de
vitamina 812 - cofactori imponanqi in shteza aci_
zilor nucleici, anomaliile metaboIsmului folatilor
sau vitaminei 812),produc perturbarea shtezei .tbN.
Lonsecubv, se reabzeazA o incetinire a ciclului ce_
lular (prelungirea fazei S) qi scdderea num5rului de
mitoze la nivelul precu.sorilor medulari ai celulelor
sanguine. Consecinlele sunt urmdtoarcle:

_-_ la nivelul seriei eritropoietice: macrocitoza, me_
gatoblastoza gi asincronism de maturalie nucleocito_
plasmatic6;

, . - la nivelul seriei granulocilare: neuFopenie cu
tupersegmentatea nucleului:

- la nivelul seriei trombocitare: hombocitopenie.
De asemenea, sunt afectate {esuturile extramedu-

lare cu ritm rapid de reinnoire celular[ qi fu spe_
cial mucoasa disestivd.

Metabolismul niormsl at folalilor g al vilamircl Bi,:
l. M?tabolisnul acidului folic. Aporrul nutrdional tre-buie

sd asigure integral necesarul oiganismului. RDR.1 este - la
:"c1^ q: 

-1q!5 
pg/zi 134 pctkclzi)'iar la copilul mai nare

de 40 pgll 000 kcal. Acidut lolic de apon se geselle sub fo$1x
conjugalh, 

^de_ 
poliglu-lama{i. Sursele diererice -suni 

reprezentate
de: ticfl (294_pg/t00 g substan{e uscalh). legume verzi (spa-
nacul congine 75 pd1co g), branzetud (14 ygncr g) 9i fnrcte
(bananele cu un conlinur de 9 pg/l0o g). 

-

DupE ingestie, de(onjugarea -poligtuiamalilor 
alimenlari se

produce in jejun: sub lormh de monoconjugati folalii se absorb
in 

,ileon._ 
Eficienla absorbliei este de aproximativ- 50% $i s€

realizeazl. sub acliunea unui transponor ipecific (FABp totc
acro Dmclng pfoteln).

Transportul h sange dupx absorblie esre mediat de un
tr.-1n9ra1 seric (o globul.ini. dar ii pjipoproreinele) panh ia
nivelul celulelor. Cantild{ile superioare nevoilor meubo'tice ale
orgaoismului se depotileazl in ficar; depozilele heparice sunl'rcdDse la om (de ordinul a 5-10 mg) gi rapid epuiiabile.

lra complexului.

I RDR - ralia dieteticl recomandau.
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Diagnosticul biochirnic necesit[ determinarea nive-
lurilor de folali eritrocitari (N:50-150 nglnil, in anemia
prin caren!tr de fola$ < 50 ng/ml), a fola{ilor serici
(N: 3-20 ng/rnl, in aceasd fonnX de anemie < 3 nglntl)
qi a folalilor totali (sclzu(i in anemia prin de{icit de
iolagi). Stadializarea biochimicl a deficitrrlui de fo-
lali este prezentl in tabelul 13-XI.

TABELUL 13.X1

STADIALIZAREA CARENTEI DE FOLATI
$I VITAMINA BU

Carenla de folali este evidenliatl - indirect - qi
prin testul FIGIu pozitiv (creqterea excr4iei urinare
a acidului formiminoglicinic la peste 17 ngldl), in
special dupl incfucarea orall cu histidinS. Activita-
tea sericl a LDH (actic acid dehydrogenase) este
foarte crescutx.

Proba terapeutici (prin administrarea de doze
frziologice de acid folic 0,05-0,1 mg/zi i.m. sau
0,125 mg/i p.o. gi evidenlierea cizei reticulocitare)
constituie un argument suplimentar pentru diagnos-
ticul etiologic-

Tratomentul se baz.eazd, in special, pe terapia
substitutiv[ specific5, in doze terapeutice de acid
folic: la sugar 0,5-1 mg/zi, oralr, pAnI la corEcta-
rea anemiei, urmattr de o dozi de lntreginere de
0,1 mg/zi.

La copilul mai rhare, doza terapeuticX de acid
folic pe cale orald este de 10-15 mg/zt (1-5 mglit
i.v.), pin[ la corectarea anemiei, iar doza pentru
refacerea rezervelor - qi p6nd la inllturarea cauzei
- este de 1-5 mg/zi p.o.

1 Parentenl, numai ln cazurile carc asociazl un sindrom
grav de malabsorblie.

ajurge la lesuturi unde iti exerciti funcliile metabolice speci-
fice. Vitamina 812 este o coenzimi necesarl form[di s.metil-
tetrahi&ofolatului; ln acest fel, vitamina Br2 este implicatl ln

sinteza nucleotidelor pudnice $i - deci - a ADN.
Caltitxlile de vitamina 812 care dep4esc necesarul fizio-

logic sunt depozitate bepatic (rez€rvele hepadce sunt de ordinul
a cca 2 00()J Q00 gg; depozitele neonatale sunt - tit gercral -
suficie e pand la valsta de 1 an). De la nivelul depozitelor
hepatice, vitamina Br2 este transpo ati de TCI la locudle acti-

unii elective (mxduva osoasd).
EliminXrile urinarc sunt reduse (aprcxinativ A'ry Vgzl)

Anenria prin defttit de fololi
(onemic'megaloblosti(i r rugolului)

Factorii precipitanli ai carenlei de fola1i sunt in-
fedile, diareea cronici/recidivanttr qi perioadele de
cregtere rapid6. Anemia prin deficit de fola1i acom-
paniazd, obignuit, malnutrilia protein-energetictr sau
malnutriqia proteinicd.

Clinic, debutul se produce la varsta de ul-l hmi;
la prematuri, anemia se poate manifesta in primul
trimestnl de viaitr.

Tabloul clinic este dominat de semnele de ane-
mie severl, instalatl ProgtJsiv' Alte manifest[ri ale
carenlei de fo1a1i sunt: febra de cauz[ neprecizat[,
idtabilitatea, afectarea cregterii somatice, diareea- In
cazurile severe, pot exista manifestlri hemoragice,
legate de trombocitopenie. Deseori, sunt asociate $i
semne de carenll a vitaminei C (scorbut)'

Paraclinic, examenul sdngelui periferic demon-
$reazA anemie normocromd (sc6derea concentratiei
hemoglobinei circulante qi a hematocritului, numlrul
hematiilor < 2 000 000/pl) cu macrocitoztr (VEM
> i00 fl, mM > 35 pg, CI{EM normall). La ni-
velul hematiilor se noteazl prezenE corpilor Jolly,
a inelelor Cabot gi a punctaliilor bazofile- Procentajul
reticulocitelor este normal sau scdzut Leucopenia ou
prezenla neutrofilelor hipersegmentate este, de ase-
menea, constant5- Numdrul de tombocite este, obig-
nuit, uqor sc[zut, cu deficit funclional trombocitar
moderat.

Examenul m5duvei osoase demonstreazd hipopla-
zia seriei eritrocitare, cu megaloblastoz[ (precursori
erittocitari cu diametrul de 20-30 nm, raport nucle-
ocitoplasmatic redus gi asincronism de maturalie).
Precursorii granulocitari au, de asemenea, talie mare
qi asincronisrn de mafrra[ie- Modificdrile seriei mega-
cariocitare sunt mai atenuate (hipersegmentarea nu-
cleilor, megacariocite,,in explozie"). Sideroblaqtii
medulari sunt in procentaj crescut.

(dupi Huser)

Coocentralie serice de vita-
minaBl, 80-140 pg/tr
Folalii eritrocitari nomlali
Excreli€ de acid metilmalo-

vitaminaB0 < 80 pg/rnl
Folalii edtocitari scrzuti
Exqelie de acidmetil-
malonic ln urintr clescut[

< 3 nglsl
Folalii erihocitad
< 50 ng/s[



Rdspunsul terapeutic constil in: normalizarea mor_
fologic[ a mtrduvei osoase In 24-4g ore, criza reti_
culocitar[ (la 7-1O zile de la debututr terapiei) pi
corectarea anemiei (3-4 slptdmAni).

In formele _severe, pentru evitarea complicagiilor
gardial, se administreaz[ in asociere vitamina'B12.
In cazul cX - la reluarea eritroporezer - apar serme
de calelrli de fier asociattr, este indicattr E f"-t"*_
pia orald; de asemenea, este recomandatf corectarea
altor deficite vitaminice concomitente (de exemplu,
deficinl de vitamina C).

In anerniile ..n"." (Hb ctculantl < 7 gdD $1prost tolerate, poate fi indicat?t transfuzia di mas!
eritrocitar[.

tolobsodtlc (orgenitrh o oridului folir

Este datoratd unui deficit intestinal specific de ab_
sorblie a folalilor (deficitul de FABp), asociat cu un
defect de hansport al folalilor din plasml spre SNC.

Clinic, se manifestil prin anemie, convulsii. retard
psihomotor gi calcificitri cerebrale.

Paraclinic, tabloul hematologic este cel al ane-

-iibt.pri" 
deficit de folali. Nivelul folalilor serici,

eritrocitari Qi totali este scdzut; proba terapeuticit cu
doze fiziologice de acid folic este negativtr.

Tratamentul urmfuegte menlinerea in limite nor-
male a valorilor hematologice cu doze mari de acid
fotc administ'ate oral (15-50 mgl24 ore).

Anenia prin defieil de vitanrinl 812

Clinic, sindromul anemic domin[ tabloul clinic
la copil. La acesta se adaugd int?rzierea cregterii so-
matice, semnele digestive (mai rare, predominind la
sugar): anorcxie, virsdhrri, diaree oi semne neurolo_
gice (specifice diagnosticului de carenfi de vitamina
812,- dar excepEionale la copil) - ataxte, neuropatie
periferictr, atingerea cordoanelor posterioare d; la
nivelul mtrduvei spinlrii.

Paraclinic, la nivelul s6ngelui periferic se noteaz5
anemie macrocitar[, normocromtr qi hiporegenera-
tiv[r, anizocitozi gi poikilocitozd. ieuconeuiopenia
este constant[, iar neutrofilele au o talie mai mare.

cu hipersegmentare a nucleului (p€ste 5go din neu-
tofile au 5 sau mai multe segmente nucleaie). De
asemenea, este prezentil o tombocitopenie moderat{.
, , 

MI*uu osoasl esE lipercelulartr, cu megalo-
blasbze, metamielocite gigante cu vacuolizare iito_
plasmatic[ gi hipersegmentarea nucleilor megacario_
citelor-

Biochimic, fierul este normal sau crescut. Ni_
velul seric al vitarninei Bl2 este scIzut (valori nor_
male: 

-200-500 
pg/rnl, in acest tip de anemii el este

sub 100 pglml).
P.enqu 

$agnogtic, este important gi rtrspunsul tera_
peutic (criza reticulocitarl, surveniti aujf aamin;s_
tarea de.doze terapeutice de vitamina 61, timp ae
7 -lO zile\.

_ .b-. """u 
ce privegte examenele etiologice, testul

Schilling rdspunde cel mai bine acestei Intenlii: la
ora 0 a testului se administreazil o injecgie pieala-
bili de 1000 mg vitaminl B12 pentu sanuarei rezer_
velor; urmeaztr apoi adrninistarea orald de 0.5 ue
vitaminA Bl2 marca0l radioactiv q57co sau 6bca;l
Eliminarea radioactivittr$i in urinl (misurattr timo
de 48 ore) exclude malabsorbgia vitaminei B12; nor_
maf, aceasttr eliminare reprezinttr IO-3OVo dji can_
titatea de radioactivitate elirninath; patoloeic. eli_
minf,rile sunt mai mici de 2%. ln boalu Eiermer,
malabsorb[ia vitaminei Bl2 se corecteaze prin admi_
nrsharea concomitenti de factor intrinsec exogen.

Annh pendoua pvala
I'r'enio 

'f'tl*sd 
('/ng3,flali tM,,rve,

'[€nh 
penldotfr lnr/efi tlp llolfrnd flp l)

Este o boal[ familial[, ereditar[, cu ftansmisie
autozomal recesivd. Este datorattr incapaciti[ii celu_
lelor parietale gastrice de a secreta factor intrinsec.
Diferl de anemia pemicioastr a adultului prin fap-
hll ctr,secr4ia gasaictr acidil este normail, ca qi
aspectul histopatologic al mucoasei gasAice.

Clinic, anemia devine evident[ int-un interual
variabil fa!tr de momentul naqterii (9 luni-3 ani), n1
laRo-rt c.u epuizarea depozitelor prenatale pi se mani-
festtr printr-o paloare progresiv?l, cu tentiL g buie, a
tegumentelor gi mucoaselor. Anemia severtr se lnso_
gegte de iritabilitate, nelinigte 9i anorexie. Tegumen_
ql:.runt *:S9:, *pre gi depigmentate. pdrul qi un_
ghiile sunt friabile. Glosita este frecvent[ pi se mani_
festX prin hiperemie lingualX, depapilare ii dureri gi
- rmeori - prin ulceratrii marginale (glosita Hunterj;

I Numdrul hematiilor este propo4ional mai scdzut decaa
hematocritul, ceea ce se explici pdn macrcciloz! (VEM > l0 Il).

98 - Tratar de pediatrie
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se noieazS. $i disfagie. Manifest{ri1e neurologice -
mai rare - suot reprezentate de ataxie, parestezii,
hiporeflexie ost-eotendinoasi, prezen{a semnului
Babinski, clonii gi, uneori, stare comatoasd. Uneori,
se noteazd stare febriltr sau febri neexplicattr.

Paraclinic. activitatea factorului inoinsec este
absentl in sucul gastric, dar lipsesc, de asemenea,
qi autoanticorpii antifactor intrinsec' Se_ noteaze o
hiperbilinrbinemie neconjugatS. moderatlr gi activi
tate sericd crescuti a LDH. In urin[, se noieazl ex-
cr4ia crescuti de acid metilmalonic (valori normale
0-3,5 mg/24 ore).

Tratamentul constl in adminisharea de vitamina
Bl2 parenteral, 1000 pglzi timp de 7 zile (sau mini-
mum 14 zile, dacl existi qi manifestlri neuologice!).

Se continu[ cu 1000 pg/siptlm6nd, pAn[ la recon-
stituirea depozitelor. Tratamentul de intreliner€ se
face cu doze de 1000 pg administrate lunar sau ai-
mestrial, incercAndu-se qi calea oral[-

Defr.ilul h vilonina Bn h cofu nd nwe
(menia pemicioasd iuvfrld H;lftrurxl ,ip tl)

Este asociatd cu aclorhidrie $ Sastritil atrofictr,
semlndnd cu anemia Biermgr de la adult.

Anentu lrrnicioasd fuvafld u en/oaim4olh asuittli

Este un sindrom familial, calacterizat prin can-
didiazl mucocutanatd cronicl, hipoparatiroidism Ei
alte endocrinopatii autoimune asociate, malabsorblia
vitaminei B12 (test Schilling pozitiv), anemie mega-
loblasticd qi prezenla in ser de autoanticorpi antifac-
tor inldnsec qi anticelule parietale gastrice- Necesitd
administrarea regulattr de vitamina B12.

Deftdul le lrorxobrhnhd il $hhdtn)

Este rar, familial, cu transmisie ereditartr autozo-
mal recesivd. Se datore$te perturblrii absorbtiei qi
transportului vitaminei Bp, secundarb absenlei hans-
portorului plasmatic specific. Anemia megaloblastictr
este severl gi debuteaz[ la vdrsta de sugar' Tra-
tamgnhil consti iia doze mari de vitamina B i2 adrni-
nisaate palent€ral.

r Enpresia hematopoiezei ineflciente prin dishugerea cres-
cut6 inuamedular{ a prccursonlor eriftocitari.

Seulnml Imnet:/llnd{tafuri

Este, de asemenea, rar, familial qi cu transmisie
autozomal recesivd. Se datoreqte unui defect intesti-
na1 specific de absorblie a vitaminei B12 (absenta
sau disfunclia receptorilor ileali pentru complexul
Fl-vitamina 812). Asociazl anemie megaloblastic5
gi proteinurie. Histologia gastricd este normal[, ca
qi secregia acidd qi de factor intrinsec.

Anenii rneocloblcsti.e Drin deletle erefitore ole
metobolkn-ului pirimidiriela

A.iduis otoli.6

Este o boal6 familiald rar6, cu tansmisie autozo-
mal recesivS. Consttr intr-un defect genetic de bio-
sinte2d a pirimidinelor (deficitul de orotat-fosforibo-
zil transferazi gi oritidin-5-fosfat decarboxilaztr, cu
reparti{ie multitisulartr).

Clinic Ai paraclinic se caracterizeazi prin ano-
malie megaloblastici sever[, cu debut precoce qi
reftactartr la administrarea de vitamini B12 9i folali,
neutropenie $ cristalwie (aceasta din urml secun-
darl excreliei crescute de acid uric). Frecvent, se
noteazl qi retardul dezvoltirii somatice gi mentale.

Terapeutic, anemia rdspunde prompt la admi-
nistrarea unui precursor al acizilor nucleici (uridina)
sau de drojdie de bere.

Shhond lr;dl#yhm

Este rar, familial, cu transmisie recesivd legattr
de sex, Se datoreazl defrcitului total, genetic deter-
minat, al unei enzime: hipoxantin-guanin-fosforibozil
transferaza (HGPRT) la nivelul multor lesuturi, in-
clusiv al eritrocitelor qi fibroblaqtilol. Determin{ blo-
carea regenerfii purinelor (rurine salvage pathwaJ),
prin care xantina gi hipoxantina pot fi reconvertite
.la nucleotide (acid inozinic qi acid guanilic). Sinteza
de nucleotide este b1ocat6, in special la nivelul
creierului- Activitatea fosforibozil-pirofosfat sinte-
tazei (PRPP) cregte ln mod secundar ii fosforibozil
pirofosfatul se acumuleazl in lesuturi, ducdnd la
o creqtere a produc{iei de novo de purine qi acid
uric.



Clinic, bdielii afectafi sunt * in mod normal _
asimptomadci la naqtere. prima manifestare clinicd
este intiuzierea dezvoltdrij psihomotorii, debuGnd in
prlmete tunr de viald. Se instaleazd ulterior un sin_
drom neurologic sever, progresiv (cu hiperreflexivi_
tate osteotendinoasa, clonus, spasticitate, mi$ctrri co_
reoaletozic€ gi - in special _ ou componament auto_
drstr ucttv, compulsatoriu).

Hematologic, se noteazi anemie megaloblastictr
sever6, refractari la vitamina 812 qi fol-a1i. Acidul
uric seric are valori crescute (10:lj *ydly, on"o.i
fiind pre-zen1i t9fli gutoqi gi artrita gutoaia U copllui
n1a1e, afgctand coatele, genunchii, degetele miinii
Sl natucele.

trvolufia este sever[, fiind determinatI de handi_
capul neurolog.ic grav gi progresiv.

. I ratamentul se afld. deocamdatd, -rn stadiul expe_
rimental (transferul genic).

Aaenfr nega/rfllastice de olte cwn

o Anemia macrocitari tiamino-sensibili este
rarX qi datoratd unei anomalii congenitale a vitaminei
Bl, transmis5 autozomal recesiv. Clinic, se caracteri_
zTazj Vrn anemie macroci.tard, hiporegenerativd, aso_
ciaG uneori cu neltropenie gi nombJcitopenie, sur_
orrate neurosenzoriald qi diabet zaharat insulino_de_
pendent. Pot exista qi alte manifestiri neurolosice.
oculare sau viscerale, Examenul mtrduvei osoase-evi_
denliazd megaloblastozl. Tratamentul constd ln ad_
Ti1:P-. de vitamini B, in doze farmacologice
Q5-10O mg/A), care corecGazl anemia; aceasdre_
cidiveazd 

.la intreruperea terapiei. Dacd tratamentul
::r:.To.du. precoce, poare fi ameliorattr 9i evolu[ia
drabetutur zaharat $i a atingerii senzoriale.

. Sindromul Pearson se datoreazd deleliei unui
segment de ADN mitocondrial, tralsmiterea eredi-
tari fiind recesivi legatd de sex (sunt afectate mito-
condriile din ovocit). Cea mai maxe parte a cazuri_
1or este, insd., sporadictr. Se caracteriziazi prin ane-
mle.maclocitarl hiporegenerativtr lcare poite fi re-
velatoar€), asc'ciati _rapid cu alterarea sttrdi generale,
draree crcnicd prin insuficienl^d pancreatictr giacidozi
metabolicd cu cretterea raporturilor lactati/piruvati.
Secundar. se pot jnstala pancitopenia, insuficienqa hi_
patcd qi tulburfii le neurologice. ?n examenul midu_
ver osoase este caracteristici vacuolizarea precurso-
lilor medulari. Nu existii hatament, evolulia fiind
spre deces, de reguld la vArstf, mai mici d; 5 ani.

AIIEIIIII PRII{ CARtilItr DT IIER
Sunt cele mai frecvente anemii ale sugarului qi

copilului.

Fidopatologie. Carenla de fier evolueaze in 3 etarr:
,., 

u.-.tl1-o 
.ptu| -.taptr 

se produce deplela rezerveloi de fier,
oDtecuvata de scdderea feritifti serice $i a hemosiderinei din
maduva osoasd li celulele bepatice. Ittd efecle il;il;';;";;
bematoDoiezei.

, 
b. fnko a doua elapd, se manifesta penudd.ile metabolice

:tir" 
o" 

:T"19. de 
-fier: 

cre$terea valorilor ransferinei serice,
scaoerea nlvetuilor fierului seric $i scdderea coeficjentului de
sarurare a hanslerinejr. Sinleza hemoglobinei ja nivelul eribo_
blaSlilor scade, dar diviziunite celulale contioul sX se proaocl
nomal. cee_a ce conduce la microcitoza hematiilor. Se'oUse*i
Qr o acumutare modemttr a precusorilor bemului (proloporfiri_
na edtr-ocirarl liberd, FEpP.

,- I 
Il 

fT".. 
intr-un. sladiu ti rnai avansat, se produce sce_

oerea nlvetulul hemoglobinei circulante cu aparilij unei anemii
0lpocrome-fucrocitare ti aregenerative. De notat. ]rsi, ch de_flcrruL oe ller produce efecle la nivelul luluror melabolismelot

:i9" .T"yin emime beminice (mioglobind, ciroc*m. 
"rtJuze,peroxrdaza t.a.). care conduc la manifestlri asociate anemiei _

in special, la penurblri ale rdspunsurilor imune qi t" afe"tar""
dezvolarii psibomotorii a coDilului.

Pafllcularitilile metabo[sDulul flenrlul la sr'|per si coDll:

:o:linu::lroral 
de fier etenrenra.l al organismutui 

".i" 
a.'upJ*t_

:::y 
,uJ. rg.9 nou-ntrscul. pentu a ajunge la valoaiea de

Jr ! mg ta aou . Rezervele de lier ale nou_n{scutului se for.

-"d . I'l 
proporlie de 2/3 in utrimut rrime.tru ae-uiaia

Ino.aurennar. Ele nu sunl sufrciente decat pentru primele 4 lu;id€ viald exbaurerinb, fiind la valori mini;nale ni ;uruf uarJei
l-" 

6-]ll; 
P" 

ai.ci. rezutle imponanta aponutui exogen de fier,
rrl, spe{tal in primul an de viald" cand creqterea m-asei coroo_
rare {t. cretterea masei sanguine sunl la un ritm foarte lnall.
ilTilCl, de bemogtobind crerre de la 175 mg la na$lere laJzo mg ta varsta de I an.

. .Nevoile de fier sunt la fel de impofiante gi ia timpul puse-
ului de crettere pubertar.

,_ _?.-{:.Tif 
O: 

15.q mg fier elemenral tncorporar in organism
ln-cursut procesului de 

-crertere 
impune o absorblie zilnlcd decca u.6-mg tse etemenlal in primii 15 ani de viala; in DIus eslenecesara o. canttlale sucb adilionali de fier elemental. zilnic. pen_

tru acoperirea pierderilor fiziologice. in consecinli, penlrrt men_
!T"1.,"._l*i. balanle echitibrare a fierului in 

"opUir", "Jui"aDsorotra. z nrc. o cantilate de fier elemental de 1-1,5 ms. ho_

_ .l 
l,a o saturate a transfednei &. 10-15%, deficitul de fie!dev ine^ timi rat iv pentru sinteza bemoglobinei.

,.* " "1i?'lul!"'iffi #il"::#: ,"';lll,,,g" jtr,p;
hemoglobinb, {sau . Jl F/dl sange inregal). in deficirul de E;
ll_:y-i:oil,su"r 10.9 r 6.2 sg/g himogtobinh (> 50 p;Jlisange tntegralJ.

3 Depozitele de lier sunt $ctrzute la nou_ndscut to caz de

fl::ll*: 
*t*n la na$rerc sau de hemorasii perinatate semni-
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centajul de ab$orblie a fierului dh su$e nutrilionale este,
obiqnuit, ln jv de lwq de unile rezulttr ralia dietetictr teco-
mandatl (RDR) de Fe de 10-15 mg/zir.

Aceste niveluri sunt greu de atins in primul in de vialn
datoritd s{r{ciei surselor dietetice; de aici necesitatea includerii
ln dieta sugarului de cereale li Feparaie de lapte lnbogrtite
in fier. Dependenla de fierul din suse nutrilionale este cles-
cull con$iderabil la sugar (307o diq lierul necesar este asigu-
lat pe aceasd cale, sFe deosetlire de adult, unde aportul ali-
mentar asigurd doar 5%!). Sugarul are o balani[ a lierului pre-
car[; dieta inadecvatd li/sau pierderile de sange conduc rapid
la anemig prin carenltr de fier.

Epidemiologie. Carenla ma4ialtr se manifest?l, in
principal, tntre 6 luni qi 2 ani. O serie de factori fa-
vorizanli matemi (multiparitatea, carenla ma4ialtr
matem[), obstetricali (prematuritatea, gemelaritatea,
hipotrofia intrauterintr), neonatali (hemoragii, prele-
vtrri sanguine excesive), dietetici (regim alimentar
inadecvat) gi socioeconomici (venituri sslzute, nivel
educativ redus al familiei) sunt implicali in produ-
cerea anemiei prin carenld de fier. Acegti factori
sunt detaliati in tabelul I3.XIL

TABELAL B.XII

FACTORII FAVORIZANTI SI CADRI]L ETIOLOGIC
AL CARENTEI MARTIALE LA COPIL

(modlficat dupi J, N. l-eblanc, G. Schalson)

A. Cauzele obstetricale qi neonatale:
- Carenla de fiel mateml
- Gemeladtatea
- P.ematudtatea
- Hipotrofia intrauterinl (,,small foi date")

Transfuzia fetomatemtr
- Hemoragiile neonatale

B. Cauzele dietetice:
- Apofi lactat exclusiv prelungil
- Apon insuficien: de fier al dietei

C. Tulburirile de ab$ofttrie intestinaltr a fierului:
- Pica
- Enteropatiile cronice: celiachiq intoleranta la pro-

teinele lapteldi de vac4 $.a.
D. Piedelile $anglioe:

1. Digestive:
- Paraziloze intesthale (ln spcial anchilostomiaza)
- Sangertrdle oculte cronice secundare adminishtrrii

de aspirintr sau alte AINS
- Esofagita pepticl (refluxul grsttoesofagian)
- Varicele esofagiene (hipertensiunea portalx)
- Gastrita, ulcerul gasrric sau duodenal
- Diverticulul Meckel
- Bolile inflamatodi crcnice inrestinale (boala Crcbn,

rectocolita ulcerohemoragictr)

| 1, mgryzi pantr h 1 an {etd a depd{i 15 mg/zi), 10 mg/
zi inre 1-10 ani li 12-15 mg/zi pesre vArsta de 10 ari,

- Hemangiomol intestinal, angiodisplazia
- Polipoza inlestinaltr

2. Bxradigestive:
- Menomeuoragiile
- Hemosideroza pulmonard secundartr sau esenlialtr*
- Hemoragiile rccurente (epistaxis) la copiii cu lul-

burlri de hemosrazl
- Prelev&ile repetate de 6ange la nou-ntrscut gi su-

garul mic
-Tulburdrile psihiatrice-sindromul Lasthenie de

Feriot

x Fierul pulmonar este nereu:ilizabil!

Adolescenla, ln special in cazul fetelor, dupl
aparitria menstrualiei, constituie o a doua perioadil
propice pentru instalarea carenlei de fier.

Tablou clinic. Sindromul anemic este furstalat
progresiv, de unde qi toleranla clinicl remarcabil[ a
acestei anemii. In anemia ugoar[ sau de severitate
medie produsl prin carenta de fier (valori ale hemo-
globinei circulante de 6-10 g/dl), mecanismele com-
pensatorii sunt eficiente. Paloarea tegumentelor gi
mucoaselor este, deseori, singura manifestare clinic[.
ln schimb, ln anemiile severe prin carenla ma4iattr
(hemoglobina circulant{ < 5 g/dl) se noteaztr irita-
bilitate, anorexie, tahicardie, cardiomegalie, prezenla
suflurilor anemice.

Semnele specifice de caren$ dz fier slunt mu nr
notate la copil in comparalie cu adultul $i constau
in: ragade comisurale, glositil, usclciunea tegumente-
lor, koilonichie, hipotonie musculartr, tulburtrri ale
comportamentului alimentar (picaz), lntArzierea dez-
volttrrii psihomotorii3 qi sensibilitate crescut?l fa$ de
infeclii.

Pot fi prezente qi semnele altor deficite nutrilio-
nale asociate (obezitatea infantiltr prin excesul de
filinoase, malnutilia protein-calorictr).

Examene complemenfare. Hemograma: aspec-
hrl morfologic este acela al unei anemii microcitare
(VEM < 70 fl), hipocrom[ GIEM < 27 pgldl,
CIIEM < 30%), hiporegenerativtr4; in formele se-
vere se noteazl 9i poikilocitozit (frg. 13.3).

? Monoaminoxidaza (MAO) este o euim{ continand fier,
cu ml esenlial h rcacliilo chimice la nivelul SNC, inclusiv t[
furrcliile gustative. Pica agmveaz[ carcnla de fier, prin chelarea
fierului alimentar.

3 La copitul mare se noteaztr tulbudri de atentie, ale stlrii
de vqghe li ale procesului de instruirc lcolart"a Numdrul de reticulocite este nomral sau ulor crcscut.



Fig- 13-3 Anemia pdn calenti de.Iier - aspectul ftotiului peri-
leric.

Numtrrul de leucocite gi formula leucocitaril sunt
normale Ei - frecvent - s€ noteazd trombocitoza
(600 000-1 0o0 000/ur).

Probele pentru explorarea metabolismului fieru-
lai.'valorile fierului seric sunt sclzute (< 30 pgldl);
CTLFI este crescut[ (> 350 Feidt). Transferinemia
este crescuttr (valori normale 95-385 mg/dl), in timp
ce coeficienhrl de saturare al hansferinei este scdzut
(< 15%). Valorile feritinei serice, in strinsd corela-
1ie cu depozitele de fier ale organismului, sunt re-
duse semnifrcativ (< l0 pgldl).

Examenul mdduvei osoase: mfiuva osoasil este
hipercelular[, cu hiperplazie eritoblastictr- Eritoblagtii
au citoplasma redustr" marginile celulare sunt ,,zdren-
tuite", iar inclrcarea cu hemoglobinl deficitartr, ceea
ce dd o coloragie cenugie citoplasmei. Celelalte serii
hematopoietice sunt normale.

Coloralia Perls, rareori necesari pentru diagnos-
ticul curent, demonstreaztr sciderea procentajului de
sideroblaqti gi absenla fierului de depozit in macro-
fage, in concordanli cu epuizarea rezervelor de fier
(fig. 13.a).

Diagnostic:
Diagnosticul pozitiv este relativ uqor in cazurile

tipice. Diagnosticul etiologic se face gi prin analiza
bilangului marfial, $nnnd cont de varsta copilului.
Cel mai frecvent, la sugar gi copil, anemia feriprivtr
este datorat[ carenlei aportului nutrilional. Alte ca-
uze - qi in special pierderile crescute de fier - sunt
de luat in discutrie cind anemia feriprivd survine 1a
o v0rstI neobignuitji sau dactr se observ[ recdderea
in ciuda unui tratament marlial corect Prelevtrrile

FiB. 13.4 - Colomlia Petls, mxduvl osoasl ia anernia prin
cden[e de fier.

repetate de s6nge la sugarul mic pot constitui o cir-
curnstanti favorizand (2 nl de singe = 1 mg Fe ele-
mental!). De asemenea, studiile au arltat ctr aproxi-
mativ o treime din sugarii cu anemie feriprivl se-
verd au pierderi intestinale oescute de frer, datorit[
microhemoragiilor induse de proteinele termolabile
din laptele de vac[! Pierderile medii se cifreaz| la
1-7 ml s6nge/zi gi sunt neinlluenlate de aportul de
fier sau de transfuzii, dar sunt corectate di utiliza-
rea formulelor de lapte adaptate sa.u a llpturilor pe
baz[ de soia, precum gi prin limitarea laptelui de
vactr. Aceste microhemoragii nu sunt determinate de
deficitul de lactozil sau de alergia ,,tipictr" la prote-
inele laptelui de vactr (sindromul Lahey-Wilson).

Diagnosticul diferenlial se face cu alte anemii
microcitare hipocrome:

- beta+alasemia minortr (puntrtorii sfutrtogi de
tarl talasemicl), care se diferenliazl prin vaiorile
normale ale sideremiei 9i prin valorile crescute ale
IlbA2 (>3,5 Vo);

- 
- beta-talasemia mqjortr, uqor de diagnosticat pe

datele familiale, tabloul clinic tipic, aspectr:l de anl-
mie hemolitici, ca Ei pe datele fumizate de elec-
troforeza hemoglobinei (prezenla hemoglobinei F in
cantitate crescutii);

- alfa-talasemia, care se manifest?l la nou-ntrscut
prin microcitoz[ (VEM = 94 fl, fald de valorile nor-
male de I 10-128 fl.y qi hipocromie; Hb Bart are va-
lot'. de 3-5Vo. In afara perioadei neonatale se mani_
festil ca o anemie familialf hipocrom[, microcitartr,
cu valori normale ale HbAr d refractard la trata-
mentlrl ma4ial. Incidenla ei lsie de cca 3go la rasa
n€agrd $i este ftecvent diagnosticat[ la populaliile
din Asia de Sud-Est Nu a fost descrisl in tara^noastd:

I CTI-F - capacitatea rotald de legare a fierului.



- anemiile din inIlamaliile gi infecliile cronice
sunt * obi.gnuit - norrnocrome $i nomocitare, dar pot
avea qi un caracter microcitar gi hipocrom. Fierul
sedc este, insd, normal sau crescut, CTLF este sc[-
zutd, iar feritina sericl are valori normale sau cres-
cute:

- anemia din intoxicalia cu plumb se diferenli-
az[ prin prezen(a punctaliilor bazofile ?n erihocite,
prin valorile foa.rte crescute ale protoporfirinei eritro-
citare liberel, coproporfirinele urinare foarte cres-
cute gi prin valorile foa.rte crescute ale plumbemiei
gi plumburiei.

Profilaxie. linAnd cont de pafticularit4ile meta-
bolismului fierului la sugar qi copil, ca qi de datele
epidemiologice, profilaxia anemiei feriprive impune
urmltoarele misuri:

- suplimentarea cu fier a preparatelor de lapte
pentru varsta ,,a 2-a" a sugarului.

- suplimenta.rea cu fier sisiematicl a dietei, daci
existi factori de risc pentru carcnfa ma4iall - pani
la acoperirea RDR - din a 8-a siptlminl de via15
extrauterind, cind eritropoieza devine foarte activtr.

Tratament curativ:
Feroterapia orald.. Esle cea mai indicatii m[surtr

de corectrie a anemiei feriprive. Se utilizeaz[ fierul
feros, in doz[ de 3-6 mg/kg/zi, intr-o singurl prizd
zilnicd pAnS la vdrsta de un an qi in 2-3 prize dupl
aceastS v6rst6. Absorbla fien:lui este mai buntr in
caz de administrare i jeun, dar, in situalia intole-
rantei digestive, poate fi administrat gi la mese.

Con{inutul in fier elemental al diferitelor pre-
parate farmaceutice, rapoftat la greutatea prepamtu-
lui este de 30Va pentru fumaratul feros,2oVo pen-
tru sulfanrl feros qi 10-127o pentru glucdnatul feros.

Durata feroterapiei orale este, in medie, de 3
luni (sau 2 luni dup[ normalizarea nivelului hemo-
globinei cilculante, in scopul nomalizfii rezervelor
de fier - indicatl qi de normalizarea feritinei se-
rice); in cursul terapiei de refacere a depozitelor,
doza zilnicd de frer nu va depdgi 3 mglkg.

Coreclia perturbbrilor sub tratamentul cu fier se
face - obiqnuit - in urmdtoarea secvenli, care in-
dici gi monitorizarea in cursul terapiei:

- la 12-24 ore de la inilierea terapiei - reface-
rea enzimelor celulare care contin frer, ameliorarea

I PEL are valori qescute in intoxicaliile cu plumb, ln ane-
miile din inllaaralii cronice qi in unele porfirii ercditare (ex.
porfi da edtopoieticd congeniale).

stlrii generale, scdderea iritabilittrlii qi creqterea ape-
titului i

- la 36-48 ore se noteaz[ rtrspunsul inilial la ni-
velul mdduvei osoase, constind in hiperplazie eri-
hoidd;

- la 48-72 ore incepe s6 se marrifeste reticulo-
citoza, care atinge valorile maxime la 5-8 zile de
la inilierea terapiei cu fier;

: intr-un interval de pdnl la 30 zile de la debu-
tul feroterapiei orale se noteazi normalizarea valo-
rilor hemoglobinei circulante, cu un ritm de cre$tere
de pdn{ la 0,5 g/dl in 24 ore;

- in intervalul de 1-3 luni de 1a debutul fata-
mentului cu fier se produce qi refacerea depozitelor
de fier ale organismului.

Efectele adverse ale feroterapiei sunt prezentate
in tabelul I3.XIII.

TABELUL ]3.X1

EFECTELN ADVERSE ALE FEROTERAPIEI

1. Feroterapia oul5:
- Culoarea brut-neg cioasl a scaunului (constantd)

' Coloralia negdcioasi a din(ilor (temporar6)
- Greala
- Diareea
- Consripalia

2. Feroteraoia Darenteialx:
a1 ln administrare i.m.:

- Coloralia localx a pielii la locurile de injeclie
- Reaclia febriltr {2448 ore)

Durerile la locudle de injeclie
- Reaclia inflamatode localtr t limfadenira regionalh
- Reacliile sistemice (rare)

. congestia felei greaF, v5lsitud, hipersudomlie,
artralgii generalizate, poliadenopatii

. reactii anafilactice

. aflfilgii recurcnte
Efectul carcinogenetic local (experimental, fErA impor,

^ 
ranl6 pentru practica clinicl)

b) In administrare i.v.i
- Reactiile anafilactice severe
- Tromboflebita sever6
- Encefalonatia acutb

Eqecul feroterapiei orale imprme revizuirea urmd-
toarelor situalii posibile: noneomplianla, utilizarea
unei forme de fier prost absorbite in tractul gastro-
intestinal, prezenta unor pierderi oculte de shnge con-
tinue qi - in special - diagnosticul etiologic inco-
rect.

- Tmtarnmtul parenteral cu fier. Are indicaiii
restr6nse in prezent, datl frind eficienla feroGrapiei
orale: malabsorhlia intestinald severl, eqecul trata-



mentului oral, in special in formele cronice qi se-
vere de anemie hipocroml, unde exist[ o tulburare
secundard a absorbgiei fierului qi complianltr defici-
tard (din motive socioeconomice in speciall).

Se utilizeazd, obignuit, fie preparate de fier -
dextran (fier polimaltozat, Imferon@, Fermm
Haussman@), care constau din cornplexe cu greu-
tate moleculare mare formate din hidroxid feric qi
dexnan, fie - mai recent - solugii apoase in care
fierul feric este legat ln complexe cu greutate mai
mic[ (- 5 000) cu polisorbitol - acid glucuronic
Gerastral@) sau un iorbitol * acid citriJ ei stabi-
lizate cu dextrini (Jectofer@1.

In cazul preparatelor de frer - dextran, cantitatea
major5 de fier este absorbiti de la locul injecliei
i.m. dupi 72 ore, d,ar la finele a 28 zile pot r{mine
la locul injecliilor incd. 7O-5Q9o din dozl! Prepa-
ratele de fier feric legate in complex cu sorbitolul
qi acidul citric Ai stabilizate cu dextrini sunt absor-
bite de la locul injecgiei intramusculare exclusiv pe
cale limfaticd; dupd 48 ore se absorb cca 75Vo djn
doza administrat[, iar dup6 10 nle SOVo din doz5.

Cantitatea totali de fer parenteral necesarl pen-
tru a cre$te la valori normale nivelul hemoglobinei
circulante gi pentru a reface depozitele de fier se
calculeazd conform formulei:

Hb ideali - Hb actuali
x 80 x 3,4 x 1,5 = mg Fe3* de administrar

100

unoe:
Hb ideali = valoarea normal{ pentru vbrst5 a

hemoglobinei circulante (g/dl);
Hb actualS = valoarea hemoglobinei circulante

la bolnav (g/dl);
80 = volumul sanguin al bolnavului (ml/kg);
3,4 = mg Fe pentru 1 g hemoglobinl circulanti;
1,5 = factor de coreclie pentm asigurarea reface-

rii depozitelor de fier.
Doza totald se adminisheazd fraclionat (maximum

50 mg/priz[ la sugar qi copilul mic qi 100 mg/priz6
pentru copilul mai mare)- Fierul parcnteral se adminis-
treazd i.m. profund, in treimea latero-superioard a
fesei; traseul injecliei va fi in formf de baioneti.

Transfuzia de masd eitrocitard. Transfuzia de con-
cenh'ate de hematii proaspete sau conservate in CPD
are in prezent indicalii exeep{ionale, linind cont mai
mult de toleranla clinictr bunl a anemiei. feriprive Ei
mai pulin de nivelurile hemoglobinei circulante ! Ea
va fi administrati in caz de valori ale Hb circulante
< 7 gldl, cu sernne de afectare cardiocirculatorie sau

in caz de asociere cu infeclii. Se utilizeazd transfu-
zii de 10 ml/kg, in perfuzie endovenoasl lenttr; in
cazul valorilor hemoglobinei circulante < 4 g/dl sau
al insufrcienlei cardiace asociate, cantittrtile pentru o
administrare nu vor depdqi 2-3 (maximum 5 uil/kg),
existind riscul hipervolemiei qi al dilataliei cardiaie.
In acest caz sunt indicate exsanguinotransfuzia gi
administrarea unui diuretic activi tetapia tonicardia-
cd este - obiqnuit - necesar5. Calcularea cantitltilor
de masd eritrocitard necesare a fi administrate in
mod substitutiv se face conform formulei:

(Hb ideall - IIb actuall)xcx2 = ml masl eritro-
citard de administrat, unde:

Hb idealb = concentatia doritl a Hb circulante
G/dl);

Hb actual5 = valoarca actuall a concentratiei
hemoglobinei (g/dt)l

G = greutatea corporall (kg).

il'T;lTr*- 
ilKnocTARE tl HrPocRoI{rE LA SUGAR

Anemio din inllonoffi clonfte, infeclii coni(e ti
boli neoplorite

Infe4iile, inflamaliile cronice qi unele boli neo-
plazice (tabelul 13.XIV) realizeaz[:

- fie o anemie microcitartr, hipocromd qi hipore-
generativ6;

- fie o anemie normocromd, normocitar[, hipore-
generativd.

Mecanismul primului tip de anemie este repre-
zentat de perturbarea utilizlrii fierului blocat in macro-
fagele medulare (,detumarea fierului"); sediul ano-
maliei de transfer al fierului este situat la nivelul
schimburilor intre macrofagele medulare (inclrcate
cu fier) qi eritrobla$tii medulari (sdr.aci, in general,
in granule de hemosiderin{, numlrul sideroblaqtilor
in mdduva osoasd frind scdzut)-

ln al doilea caz, intewine, predominant, sclderea
secreliei de eritropoietintr.

TABELUL T3.XIV

ETIOLOGTA AI{EMIILOR REALIZATE PRIN
DETURNAREA FIERULUI

l. Infecliile bacteriene donice:
- Bronqiectazia
- Osleomielita cronicx



TABELUL I3.XN (contiquare)
- !:noocarcla bacbflana
- Pieloneftita cronicd
- Tuberculoza

2. Bolile idlimatorii cronice:
- Reumatismul articular acu!

Aflftele juvenile
- Bolile inJlamatodi cronice inrestinale (boala Crohn.

rectocolita ulcerobemoragic[)
- Lupusul elilematos sistemic li alle vasculite imune
- Sarcoidoza

3. Bolile neoplazice:
- Boala Hodgkin
- T"morile $li.le

Clinic, se noteaz6. ptezerrla sindromului anemic
$i semnele bolii de baz[, acestea din urmd domi-
nhnd tabloul clinic.

Paraclinic, este prezent un sindrom itdlamator
biologic, cel mai frecvent intens gi cronic.

Sideremia este normald sau crescud. Valorile trans-
ferinei serice sunt ln limite normale, in timp ce
CTLF este normalS sau sc6zff5, iar coeficientul de
satuatie al hansfednei este normal sau crescut Feri-
tina seric[ are, de obicei, valori crescute, O caren$
de fier asociati este de suspectat cAnd feritina seri-
cA arc valod sub 50 pg/dl; in aceste cazud mielo-
gr:rma cu coloralie Perls evidenliaztr gi strricia re-
zervelor medulare de frer.

Miduva osoasi arc o c€lularitate normaltr, cu hiper-
plazie eritroblastic5, dar eriurcblaqtii sunt maturi, ;lab
inodrcatri cu hemoglobind.

Evolu{ia anemiei depinde de durata qi severi-
tatea bolii de baz6; reversibilitatea ei este totall
odat[ cu vindecarea bolii cauzale.

Tratamentul este, in principal, etiol,ogic. Trans-
fuziile de masl eritrocitar[ corecteazl temporar ane-
mia qi sunt indicate cind hemoglobina circulantl
are valori sub 7 g/dl qi - in special - preoperator.
Administrarea de fier este, in general, ineficientd.

Anemio dn intoxkofiile tu plumb

Satumismul reahzeazd o anemie microcitarl $i,
in special, hipocrom6, hiporegenerativ{, rezistenttr la
terapia cu fier. Prezenla punctaliilor bazofile groso-
lane in eritrocite este foarte caracteristictr.

Patogenic, intoxicalia cu plumb duce la ifibilia
sintezei hemului gi scurtarea duratei de via!tr a eri-
trocitelor (hemoliza). Frecvent, este asociat?l qi o ca-
renp ma4ia15.

Tabloul clinic este compus din semne digestive
(colici abdominale, constipalie, uneori pica), semne
neurologice (tulburdd de comportament $l - in spe-
cial - encefalopatie acutll hipertensivX qi convulsi-
vantii), manifestifui renale (tubulopatie toxic[) gi mani-
festtrri scheletice (radiologic: benzi dense netafi.
zare).

Diagnosticul etiologic este stabilit pe baza valo-
rilor foarte crescute ale protoporfirinelor eritrocitare
qi - lndeosebi - prin valorile crescute ile ilumbe-
miei gi plumburiei.

Tratamenful constituie o urgen({ qi consttr din
administrarea de chelatori: EDTA (1000 mg/m4n,
in perfuzie endovenoasi continul, timp de 5 zile)
9i BAL 300 mglnAd, in zL6 injeclii i.m. zilnice,
timp de 5 zile.

Alronslerinemio ongeniloh

Este o afectriune ereditar[ foarte rar5. Caracteris-
ticl penau ac€astil boal?l este sctrderea transferinei
la dproximativ 1% din valorile normale gi, chiar,
absenla ei in plasm[. Transferina (siderofilina) este
o proteinl (p-globulintr) transportoare a fierului in
organism; ea are mai mult rolul de ,,agent distri-
buitor* al fierului, pe care il cedeazf eritrobla$tilor
medulari.

Patogenic, consecinple absenlei transferinei plas-
matice se reflectll asupra sideremiei gi utilizlrii fie-
rului de c{tre eritrobla;ti. Hemoglobinosinteza nu
mai este posibiltr, frerul fixdndu-se in organele de
depozit (suprainctrrcare cu fier a frcatului, splinei,
miocardului, rinichilor, pancreasului, tiroidei).

Clinic, bolnavii prezintii hepatosplenomegalie gi
sindrom anemic sever.

Paraclinic, se remarc[ prezen{a unei anemii hipo-
crome, microcitartr, severtr, rezistenttr la terapia marli-
al[, sideremie foarte sclzutd (sub 30 pg/dl) qi capa-
citate latenttr de fixare a siderofilinei foarie sclzutil.
Mielograma evidenliazi hiperplazie eritoblastictr, cu
absenJa totald a sideroblagtilor gi a granulelor de
siderind din macrofage, Punctia biopsie hepaticl evi-
denliaztr hemosideroztr secundartr. Explorarea izoto-
picl (59Fe) demonstreaz[ faptul c[ injectarea sub.
stantei radioactive este urmatl de disparilia rapid[ a
radioizotopului din circulalie, cu fixarea sa in ficat
qi splinX; captarea la nivelul mlduvei osoase qi ln-
corporarea izotopului in hematii sunt foarte scizute.



Evolu{ia afecliunii este cronicf,, severd, c6.tre ci_
rozi hepatici.

'frntnmentul constd in adrninistlarrea de plasrni.
cale conlirre tlansferind: el corecteazi sidercmia. dar
agraueazir hernocromaloza. gr.r4bind sfdrgitul letal.

Hipotransferinemii secundare se intAlnesc in
afeclirmile camcter-izate pril pierderi de traasferind,
impreuud cu alte proteiue plasmatice (sindromul ne-
trotrc, enterooatii exsudative t.

Sindromul Shohidi-Diqmond
(onomolio congenitold o fronsferului lierului de rc
lrcnslerino lo nivelul eritroblastilor)

Este o afecliune extr.en de rar-d. peltulbarca trans_
fenrlui fierrlui de pe transferini este .cauza unei
anearii hipocrome gi microcitar.e similare aceleia din
carcn{a martialtr, de care diferi prin sideremia cres-
cut5, CTLF nor.mal5 sau ctescute. SideroblaStii lip_
sesc in rrrdduva osoasd, dar. fierul nu este dipus in
celulele reticulale medulzu.e gi in celulele Kupffer,
cr ln heDatoctte

Clinii, bolnavii pr€zintA hepatomegalie prin de-
punere de fier'. Natur.a exacti a defectului de trans-
fer nu este cunoscute,

Anemii prin se(heitroreo fotrtli (fisulori) o fierului

in aceastd categode de anemii hipocrome hiposi-
deremice se includ: hemosider.ozele pulmonare (hemo-
sideloza pulnrorrlrd idiopaticd qi hemosiderozele pul-
monaLe secundar-e), sindr.omul Goodpasture qi hemo-
globinuria paroxistic[ noctur.n5. Se caracterizeazd
prin detunarca fiemlui de 1a destinalia sa principald
- hemoglobinosinteza - prin fixarea sa tisularl (in
afiua sisternului reticuloendotelial !), de unde nu poate
fi reutilizat.

'f ratzrmcntul este suportiv (tr-ansfuzii de masd eri-
trocitald), etiopatogenic Ai substitutiv (terapie ma4iald).

Anernii sideroblosti(e (onemii sideroocestice)

Constituie un grup heter.ogen de rmemii tare, mi-
crocitare qi hipocrome, hiporegenerative, secundare
unei eritropoieze ineficiente. Defectul de baz6 poate
f i  o aronral ie a Inehbol ismului  f ierului  sau o ano-
nrr l ie a nretabol ismu lu i  helnului .
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Etiologic, se disting anemii sideroblastice con_
gepitale gi anemii sideroblastice dobindite (tabelul
13.XV).

TABELAL B-XV
CLASIFI CAREA &TIOLOGICA A ANEMIILOR

SIDEROBLASTICE

1 . Fornele ereditarc:
- Forma cu transmisie recesivl legatd de sex
- Foma cu hansmisie recesiv autozomald (piridorino_

sensibili)
2. Formele dobandiF:

A. Secundare:
a. Medicaaenloase/toxice:

- Tuberculostaticele: izoniazida, ciclosedna
- Cloratrfenicolul
- Irtoxicatia cronici cu olumb
- Citotoxicele-imunosupresivele: azot-Iltuslar, azatio_

pnna I
b. Boli hemalologice:

l€ucemiile
Policitemia vera

- Limfo.mele maliglre hodgkiniene !i nor_hodgkiDie[e
c. Boli cronice inflarnatodi:

- Aflrirele juvenile
- Poliatlerita oodoasd

d. Infec{ii cronice
B. ldiopalicc ( forure piridoxino.sensihile rsi f iridoxino_rczisL-nre)

Anemfr siilerohlastke

Cel mai ftecvent, transmiterea ereditald este rece-
sivi, Xlinkat6. Vdrsta debutului este variabili * din
perjoada neonataid qi pane la vfusta de 7-g ani.
Anemia se instaleaz5 progresiv gi existi o hemoli-
ze asociatd, de intensitate variabild. Hepatospleno-
megalia modet'atf, este obi$nuitl. Secundi, se'poate
nom neub opede gi n.ombociopenie.

Examenul mdduvei osoase demonstreazd hiosr_
plazie eritloblastic5. diserirropoieztr gi - uneori _ dis-
mielopoiez[ Coloratia Perls evidenliaztr existenta unor
depozite de fier depuSe specific, in mitoconddG peri-
nucleare. care dl aspecrul de sitleroblaSti in inel.
Siderernia este crescute, in timp ce protoporfirinele
edtrocitarc libere sunt in limite nor.male. S-a postu-
lat un deficil enzimaric (deficit de ALA-sinteiazd.)t.

Cariotipul medular evidea{iazd hipodiploidie sau
monosomie pa{ialI a cromozomilor.5 gi 7.

EvoluLiv. se remarcd riscul de aparilie a leuce_
miilor acute mieloblastice.

I Al-A-sirletazd - sintetaza acidului A-aminolevulinic.
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Tratamentul este simptomatic gi consttr in trans-
fuzii repetale de masl eritrocitar5, cu prevenilea
suprainclrclrii cu fier (terapie chelatoare).

Unele anemii sideroblastice rispund la terapia cu
piridoxinl (200-500 mg/zi), degi nu au fost sem-
nalate anomalii ale metabolismului niptofanului gi
nu sunt prezente semne de deficit de vitamina 86.

O alti formd de anemie sideroblasticl congeni-
tal[ refractard la terapie se asociaz{ cu vacuolizarea
preculsorilor din mlduva osoasi gi cu disfrrnetrie
pancreaticl endocrin6 (sindrom Pearson).

Demersul diagnostic tn cmemiile hipocrome
microcitare hiporegenerative la copil este prezentat
in fig. 13.5 gi 13.6.

Anernie hipocromi microcitari hiporegenerativi

- Studiul metabolismulu i fierului:
sideremie, lxansferinb, CTL4 coeficientul
de saturare aI hansferinei, feritine

Probele inflamatodi: VSH. PCR fibri-
nogen, electroforcza proteinelor sedce
- Eleclrolorcza hemoglobinei
- Dozarea DrotoDorfuinelor eritocitare

nomald

I
I
*

Examenul mfiuvei
osoase + colo@lia
Perls - anemie
refractdd eu
siderobla$ti inelari

Anomalii conge-
nilale ale metabo-
lismului fierului

Atransferinemle
congenltali

Dobendite
- asociale sau precedand o

hemopatie malignl
- secundare: medicamen-

toase (HIN), intoxicalii
cronice (saturnism), boli
autoimune

Explor&i hematologice
specializate

I
i

Hernoglobine
instubile

-t'-/.
_ . .^3''
LOngenltale

cu tlaosmisie rccesivi
legath de sex

- cu transmisie autozomal
iecesivd
sindrcmul Pearson (cito-
patie mitocondriald)

Transferina seric{ t
Coeficientul de satu-
rare al transferinei J

Transferina sericx N
Coehcientul de satu-
rare al tansfednei N
Feritina N sau 1

Norrno.
hipersideremie

Transferina sericX N
Coef,cientul de satu-
rarc al lransferinei N
Feritina N sau 1

Anemle prln
carenli de ller

Anenfa dln inflt'
ma$ile cronlce ql
neoplazii

Saturdsrm

Fig. 13.6 - Diagnosticul etiologic ln anemiile hipocrome micrc-
citare biporegenerative {conlinuare).

ar{Errllt N0RHo(ITARI/ilAC[oqTARE
HIPORIGTIIERAIIVT

Anenrii erilroblosf openite

Sunt definite prin prezenla unei serii eritroblas-
tice in mlduva osoasil foarte slab reprezentate.

Erinoblst oryttt clngrllitrlh bnenia Bto.*fm{io,ml/,t

Este o anemie rard, obi$nuit manifestl la varsta
de sugar.

Etiologic; in cazurile familiale existd o anomalie
genetic[, cu transmisie autozomal recesivl. Unele
cazuri sunt asociate cu o anomalie incd neclari a
metabolismului triptofanului.

Anernle hlpocromi mlcrocitari hiporegeneratlvi

Diagnosticul formelor etiologice cele mai ftecvente

funclie de etiologia
carentei de fier

sindromului infl arnator

Erarnenul frotiului SP:
hemafi in semn de tlas
la linct

anofimld

Protoporfi rinele edtrD-
citare mult qescute
Plumbemia caescuti

bazofrle gro-

FiR. 13.5 Diagnosticul edologic in anemiile bipocrome micro-
citare biporegeneralive SP. sange periferic.



Clinic, 507o din bolnavi prezinti paloare incl din
prirnele zile de viag6; hemaiopoieza este irsi adec-
vatd in viala fetald. Anemia sever.i devine evidenti.
obignuir .  la v.usta de l -6 luni  de v iu la exn.autet . in i .
h absenga tratameotului, anemia pr.ogr.eseazl spre in-
9uficren94 cardiacd qi deces. Hepatosplenornegalia este.
rfrrpal. absent-d. Lr l0-!O?o din cazur.i se asociazb ano_
malii congenitale: fenotip Tuurer. (sindtom Noonan),
police tu'ifalalgian ;.a.

Paraclinic, hernogr.ama evidenliazi o anemie se-
verd, normoclom[ 5i - obiqnuit - uracrocitar.d; reticu-
locitele au valori scdzure- Lrilal. se pot nota trombo-
crroza it, uneo , |eutropel e.

Dozirile enzimelor er.itrocitar.e r.elevd un orofil
s inr i lu cu acela r l  er . i t roci te lor '  . , t i r rerc".

Electlololezrr henroglobirrei den]onsb€izd un nivel
de HbF cr-escut pentru varste.

Selologia- elitrociuu-d pune in evidenld prezenla
turtigelului fetal i-

Eritropoietina s:rnguinl qi cea urinar.i au nivelur.i
roiute clescute.

Examenul mdduvei osoase :ue valoare deosebiti
penflu diagnostic, evidenliind rcducerea rnaLati a pre-
cursolilor e|itlocitar i tr.aportul selie gr.anu loc itard,/se-
rie eri :poietic5: 10-200/l !). Uneori, ser.ia eritroblasti-
ca. este.reprezentatd dozu.de ciliva normoblaqti. Res-
tul setiilol herratopoietice sunt [ormale. Culturile ce_
lulare din mlduva osoas[ demonsteazd prezenla unui
num6l scdzut de CFU-E qi BFU-E; in unele iazuri,
prerncubalea celulelor. din mdduva osoastr cu anti-
coryi fali de celulele T a condus la r.estabilirea ma_
tura[iei nornlale a ser.iei eritropoietice, ceea ce _ cel
pulir) pentru rceste situaqii - a intpus ipoteza pato_
genicd a plezenlei unui factor.i$ibitoi de or.ieine
linrfocitrr5 al e lit.r'opoiezei.

Dulata de viali a erifiocitelo| este normall: side,
leniia qi CTLF sunt crescute.

- Administlalea de transfuzii de mas[ eritroci_
tard, cind anemia devine severi (Hb < 7 g/dl), pre-
felabil cu masi eritrocitar.i pr.oaspltd.

Corticoter.apia este eficientX cAnd este intro_
dusd prccoce. Inifal, sunt necesar.e doze mar.i (pred_
nison l--l nlg/kg/zi). Eficienla corricorer.apiei este
denonstrati prin aparilia precursorilor eritrocitari in
mdduva osoasl la 1-3 sbptdmini de la debutul tera_
piei, prin reticulocitozi qi prin norrnalizar.ea hemo_
globinei circularte la 4-6 septdmani de la inigierea
temprer.

Dup[ oblinerea efectului ter.apeutic, dozele se re-
duc plogrcsiv pfurd la doza minimd eficientl; frecvent.
acelsta este de or.dinul a 3.5-5 mg prednison/zi,
neafect6nd creqtelea €i neproduc6:nd efecte secusrdare
notabile. Poate fi eficient $i t'atamentul alternativ,
sau timp de 3-4 zile consecutive pe sdptdmOni. peri_
odic, corticoter-apia tr-ebuie intreruptd, pentru a deter_
mina in ce mdsur.i copilul este cofiicodependentl
cei mai mulgi bolnavi cor-ricosensibili depdsisc _ in
ultimd instanld - corticodependenp.

Aproximativ 1O-157o dn bolnavi nu rdspund la
corticoterapie, necesitAnd tmtarnent tr.ansfuzioiraI cro_
nic (transfuzii de masi eritrocitar.f, la intervale rezu_
Iate.. de -l-8 sdptdmani ).

In cazurile refracta.re, cu evidenlierea acliunii in_
hibitorii a limfocitelor T asupra erih.opoiezei, s-a in-
cercat telapia cu ciclospor.ina A.

- Rolul a.ansplantului allogenic de miduvd osoasd
nu a fost inci definit clar. in aceastA boale.

Evolu{ia Si prognosticul anemi.ilor edboblastoDe_
nice sunt murcate de faptul cii - uneori sunt posi-
bile rerrrisjuni ripontillte. chiar. la copiii feft rctal i lJ
corticotelapie. Corticoterapia rduce cel rnai irrsern_
nat procent de remisiuni. Dacd, sub corticoteraoie.
evolu!a nu esre favorabild. supravieguirea bolnavllor.
este dependenti de tr-atamentul transfuzional cronic.
Acesta implicd o serie de complicagii, dintr€ car€
unele sunt redutabile: hemosideroza (manifestatl nr.in
hepatosplenomegalie. hiper.splenism, afectarea cle5ierii
stltulopo|ldet ide. retar.d pubefiar, diaber zahatrtt si
cudionr iopat ia datoreG ischenr ie i  cronice s i  supra_
incdlcili i cu fier. Ultima se manifesti prin iulburdri
de litm gi insuficien(d cardiac[ congestivd cr.onicl,
car-e colduc spre deces, obiqnuit iir a 2-a decadi de
vlata, in absenla U'atanentului chelatol. adecvat.

Erihohlostopenia tn,titofie d coflutui (EICI.

Este caracterizatd pljn prczenfa unei anemii hipo_
regeneratr've severe, t€vefsibill, afectdnd de obicei

agnosticul dif'eren{ial se face cu:
urel a din perioada de convalescenjd a bolii
litice neonatale - in care poate exista o ped-
de eliLlopoiezi nl rcat redusd; obiSnuit er:itr.o-

poieza se leia la 5-8 sdptlurAni de viagd;

o21l - crizele rrplustice cirre conrplici anemiile hemo-
trFce corgerxrllle (in tulte crzuli. este inrplicatd etio_
logi  in iecgiu cu palvovi lus BI9):
.{/ eritobla,topenia acurd tlanzitorie. cu debur mai
tttff iv gi cale i-u-e un pr.ofil errzimatic diferit.

/ ' l 'rltamcntul colstd in:
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copiii cu varst[ lnhe 6 luni gi 5 ani, anterior nor-
mali hematologic.

Tabloul clinic este doninat de sin&omul anemii
s,ever, cu instalare progresivL

Paraclinic, hemograma demonstreazX prezenla rmei
anemii normocitare,/ normocrome, cu reticulocitope-
nie qi neinsolittr de alte anomalii in singele perife-
ric. Sideremia este crescute, iar CTLF este sctrzuttr-
Nivelurile de HbF sunt normale. Profilul enzimatic
eritrocitar - spre deosebire de anemia eritroblastope-
nici - demonstreaz[ un profil de eritrocit ,imbltra-
nit''. Examenul mlduvei osoase evidentiazl sc[derea
marcati a precursorilor eritrocitari, iar cularile din
mtrduva osoas5. sugereaztr cel putrin doui mecanisme
patogemce:

a) in unele cazuri, este prezent un inhibitor seric
al celulelor suqe orientate spre seria eritropoieticfi
se crede c5 este vorba de o boalS autoimun{, celu-
la lintI fiind precursorii eritrocitari;

b) in alte cazuri. s-au demonsfat anomalii inhin-
seci ale celulelor stem orientate spre seria eritropoi-
etic[ (anomalii numerice sau ale rlspunsului la erito-
poietin[).

Evolu{ia este caracterizat[ prin prezenta remisi
unilor spontane.

Tratamentul constl doar in transfuzia cu masl
eritrocitarl, necesarl pind la oblinerea remisiunii
spontane,

Etikobhsropetfi ci tigale

Etiologia acestor anemii normocitare/normocrome
hiporegenerative este neclar[ in majoritatea cazudlor
(forme idiopatice). Existl insi qi forme secundare
realizate prin mecanisme diverse.

o Eritroblastopenia cigtigati asociati cu timom,
Este intahitS in special la adult qi - exceptional -
la copil.

o Eritroblastopeniile (auto-)imune. S-a demon-
strat, ln unele cazuri, prezenla anticorpilor antieriho-
poietinl, a anticorpilor antieritoblast sau prezenla
in plasml a unor inhibitori in sinteza hemului. La
adulli, s-a evidenliat, punctual, prezenla unui meca-
nism autoimun mediat de anticorpi gi dependent de
complement.

Corolaml practic il oonstituie indicalia - sub
forml de h'atament de probl - a corticgterapiei in
toate cazurile cronice. Medica(ia citotoxicS./imuno-

supresiv[ (ciclofosf.amid[, azatioprintr) qste rezervatf,
cazurilor in carc s-a demorstrat egecul corticoterapiei.

o Eritroblastopeniile toxice. Dozele mari de
cloramfenicoll pot inhiba eritopoieza, rezultAnd o ane-
mie hiporegenerativd" cu reticulocitopenie, hipoplazia
seriei eritroblastice in m{duva osoastr gi prezenta de
pronormoblagti vacuolali fui mdduva osoas[. In gene-
ral, aceasti eritroblastopenie este reversibill.

o Eritroblastopeniile de cauzl infec$oasi. In-
fecliile virale, lndeosebi cu parvovirus 819, produc
episoade de insuficientd acut?l a eritropoiezei. Ta-
bloul hematolog.ic se caracterizeazd prin anemie
normocroml. normocitarE. cu reticulocitooenie mar-
cati (0,17o), sideremie crescutl gi reducerla m-arcati
a precursorilor eritrocitari in mdduva osoas6. In ge-
neral, aceste episoade eritroblastopenice sunt autoli-
mitate (10-14 zile) 9i f?lr[ consecinle severe la copi-
lul la care eritrocitele au o durat[ de viall normaltr.

La botnavii cu anemie hemolitic[ cronictr ins[,
se poate instala o anemie hiporegeneralivl severd
(exemplu: crizele aplastice Owren-Gasser din sfero-
citozdle ereditare).

Diagnosticul diferen(ial al ariemiilor normoci-
tare/inacrocitare hlporegenerative este prezent t in
tabelul 13.XVI.

TABELUL 13.XV]

DIAGNOSTICUL DIFERENTIAL AL ANEMIILOR
NORMOCITARE,/MACROCITARE

HIFOREGENERATIVE

Etepele diagrosticului
1. Excluderea maclociiorclor nelnsolite de anesfe

- hepatopatii
- hipotiroidism

- trisomia 21
- ,,madle reticulocitoze" (boala hemoliticl compen-
sata; este voiba de o fabn macrocitoztr prin cregte-
lea VEM, datorittr taliei mad a reticulocilelor)

2. Excluderea anemiilor hiporegenerutive de cauztr nonhema-
tologicl (cel mai frccvent, nomocitare !i normocrome)

- inflamalii crcnice
- insuficienll renald cronicd
- endocrinopatii (biporitoidism, insulicienld suprarena-
lianl, hipogonadism, hipopituitarism)

3. Diagnosticul diferenlial al anemiilor normocitare/macrcci-
tare, hiporegenerative, de cauzd hematologicd

Se face prin examenul mtrduvei osoaae
3.1. Mxduva osoasx eritoblastoDenicl

r Constituie toxicitatea dependenttr de dozx a cloflmfeni-
colului, diferiti de rcaclia idiosincnzictr (a se vedea pi aplazi-
ile medulare).



. Anemia Blackfan-Diamond

. Bitroblastopenia tranzilofie

. Erihoblastopenia acurd in infeclia cu paryovirus B19

. FJitxoblas0oDeniile toxice
3.2. Miduva osoasl megaloblastici

. Carenla de folali sau de vitamina Bl,

. Malabsorb{ia vilaminei Br2 sau a foi;lijor

. Anomalii congenitale ale rnetabol4ilor folalilor sau vita_
minei B,.
. Consui exageat de folali pe ft erihopoieztr
. Anemia megaloblasticd tiamino_deDendentx
. Sindromul Pearson
. Anomaliile de sintezE a acizilor nucleici (aciduria oro_
dce li sindromul I_esch-Nyhan)

3.3. Mdduva osoa.se erirrdblasric[ ii diserirropoieticd
o Diseritropoiezele congenirale itipurile I, tr 9i @
. Edroporfiria congenitald
. Alremiile sideroblastice congenitale sau caqtigale
. Mielodisplazii

3.4. MIdrlva osoasl hipoplazicX sau deqertictrr
. Aplazii medulare congenitale sau castigate
. Mielofibroza acurd: LAM-M7
. Osteopehoza

3.5. Mlduva osoasl invadatl
. Hemopatii maligne (leucemii acute, limfoame maliElre
non hodgkinlene. boalb Hodgkin)
. Tumori solide (neuroblastom, sarcom Ewing, raMomio-
sarcom)
. Hemofagocitoza (sindromul de activare macrofagicd)

3.6. Mdduva osoasd nec aracteristicl

. afectarea micromediului medular, inclusiv inlo_
cuirea tesutului medular cu elemente ale altor lesu-turi. cu exceplia celulelor neoplazice;

. invazia m5duvei osoase de ctrtre lesururi neo_
plazice.

Etiologie, Este prezentatil in tablelul 13.XW.

TABELUL 13.XWI
ETIOLOGIA APLAZIILOR MEDULARE LA COPIL

-1. Aplazii medulare congenitale
1.1. Adazii medulaJe congenitale propriu_zise

. Aplazi" medular{ congenital5 (Fanconi)

. Diskeratoza corgenitald (sindromul Zinsser_Engman_
Cole)

r Disgenezia reticulard
1.2. Sindroane hematologice congenitale, care pot evolua

spre o aplaz ie medulari
. Sin&omul Shwachman
. Amegacariociloza asociag cu aplazia radiusului (sin_

drcmul TAR)
1.3. Sindroa-ole nonhematologice congenifale, caJe pot aso_

cra -m evolulie ti o aplazie medular{
. Trisomia 2 |
. SindroEul Seckel
. Sindromul Dubowitz
r Sindromul Pearson

2. Aplazii eledulare castigate
2.1. De cauze toxice

. Prin toxicitate directl asupra celulelor stem din MO:
benzen, radiatii ionizantg chimioteraDie

r Prin nrecanism idiosincrazic (cloramfenicolul, unele anti_
ep epdce, AINS, s&urile de aur)

2.2. Aplaziile medulare posrviale
. Virusu.i heparirice: VIIB, VHC1
. Virus cirome€slic, virus Epsbin_Bar, HfV, vinrs urlian,

parvovlfl$rul
2.3, De cauze imunologice

. Fasciita cu eozinofile (sindromut Schulmann)

. Disganaglobulinemiile

. Bolile autoimune sdvere
2,4. Cdtze hematolo eice

. Hpmoglobinuria paroxistictr noctum{

tigate.

Talrlou clinlc. Toleranla gi manifestlrile clinice
sunt in funclie de intensitatea pancitopeniei: sindrom
anemic, sindrom hemoragic (secundar trombocitoDe_
liei) li complicalii infectrioase datorate neufopeniei.
In mod car.acteristic, lipsegte sindromul tumori (sin_
dromul infiltrativ visceral).

Exarnene pareclini€:e. Hemogratnct Demonstreazi
plezenla anemiei normocrome, normocitar[ (uneori

. Hemoglobine cu afinitate sclzute pentru oxigen

. Anemii prin cauze multiple
1 Necesila confirmare pi]n biopsie osreomedular!-

API.AZII ilIEDUI.ARE

_ Ter.menul de aplazie medulare definegte un grup
de boli - congenitale sau dobAndite - caracterizaG
prin insuficienltr globall a hematopoiezei, prin afec-
tarea global{ a precursorilor hematopoietici din mtr-
duva osoasS.

Mecanisme de producere. Aplazile medulare pot
fi. consecinla a 4 categorii de mecanisme patoge-
ruce:

o anomalii intrinseci a1e celulelor stem hemato-
poietice (deficit, epuizare, distrugere);

. anomalii de reglare a hematopoiezei (deficitul/
defectul factorilor de creqtere hematopoietici, al
citokinelor qi/sau al interacliunilor intre diferitele
celule medulare):



"r9.0 TRATAT DE PEDIATRIE

macrocitare), hiporegenerativd, a leuconeutropeniei
qi trombocitopeniei

Examenul mdduvei osoase. In aplaziile medulare,
mdduva osoasd este hipoplazici, seriile hematopoie-
tice nolmale fiind slab reprezentate. Jesutul gras me-
dular este in cantitate crescutd. De asemenea, pot
predomina celulele reticulare, limfocitele, plasmoci-
tele, mastocitele sau eozinofilele. Este importante
afirmarea absen{ei invaziei mlduvei osoase de ctrtre
cehlle blastice sau alte celule neoplazice. Pentru afir-
marea corect[ a diagnosticului, biopsia osoasd este
indispensabil[.

Exarnmele pentru diagnosticul clinic. Uneon, prac-
ticarea acestora este orientatd de contextul clinic de
aparilie a aplaziei medulare (antecedentele familiale,
contactul cu toxice, medicamente, hepatita acutl vi-
ral[ recentl sau unele anomaiii clinice specifice de-
pistate la examenul clinic, ca in cazul malformaliilor
asociate aplaziilor medulare congenitale).

Trebuie, de asemenea, practicate sistematic cario-
tipul medular, testul HAM, examenele serologice vi-
lale qi alte examene sugerate de datele examenului
clinic.

Cultutile din m{duva osoasl sunt rareori necesare
in practica de rutin{.

Aplazii rnedulcre (ongeni|ale

Aplazio nedulori coryetilab Foncmi

Este cea mai frecventl dintre aplaziiie congeni-
tale. Este o boal6 familial[, ereditari, cu Aansmisie
autozomal recesiv[ qi penetran![ variabild (explesia
genotipului poate fi modificati de al{i factori gene-
tici sau de mediu). Starea de heterozigot este apre-
ciati a avea o frecvenl[ de 1/100-l/3@ ?n popu-
lalia generald. Boala afecteazd, totugi, mai frecvent
sexul masculin.

Etiopatogenic, este implicat un deficit ereditar al
mecanismului de reparare al ADN la nivelul tuhr-
ror celulelor. Aceastd deficienll este cauza aplaziei
medulare, a anomaliilor asociate, ca qi a anomali-
ilor cariotipului demonstraG in aceastl boal[.

Clinic, primele manifestdri hematologice se no-
teaz[ - in medie - inhe 1,5 qi 22 ani, dar dia-
gnosticul este posibil atit in perioada de nou-ntrs-
cut, cat qi la vdrsta de adult. La debul se noteazi
mai frecvent manifestili datorate tromboeitopeniei

(echimoze, purpurl) sau neutropeniei (complicatii
infeclioase)l in timp se instaleaz[ gi sindromul ane-
mic, de severitate variabilil.

Anomaliile congenitale asociate sunt prezente la
213 din cant,'i gi divers asociate:

. hipostaturi, retard al cregterii (datoratii unui
deficit de STH la unii bolnavi);

. microcefalie, cel mai frecvent fEri intdrziere
psihoruotorie asociat[;

r facies parlicular (triunghiular, cu micrognatism,
epicantus, strabism);

o anomalii cutanate: zone depigmentate, pete caf6
au lait coloralie bruntr a pielii;

. anomalii ale coloanei vertebrale gi ale altor seg-
mente ale scheletului, in special ale radiusului (hipo-
plazie tenar[, malformatii ale policelui, absenla ra-
diusului q.a.);

o hipogonadism, retad pubertar;
o alte malformalii organice: cardiovasculare (frec-

vente), renale (frecvente), oculare (microftalmie).
Examene paraclinice: au valoare deosebitii pen-

tru diagnostic:
Exarnenul sdngelui perifeic, care relevi pancito-

penia; anemia este, de obicei, macrocitar[ (VEM =
95-105 fl); macrocitoza poate preceda anemia;

Exatnenul mdduvei osaose este caracterizat prin
hipocelularitate, toate sedile hematopoietice fiind slab
reprezentate; Iesutul gras medular este in cantitate
crescutl qi pot predomina celulele reticulare, plas-
mocitele gi mastocitele.

Elcctrofureza hemoglnbinei demonstrcazl cre$te-
rea HbF la valori de J-lSVo Ei care poate antedata
dezvoltarea aplaziei medulare. Testul Kleinhauer-
Betke evidenfiazi distribulia parcelarl a HbF la ni-
velul eritrocitelor.

Caiotipul medular are valoare deosebiti pentru
diagnosticul etiologic, evidenliind rupturile cromo-
zomiale spontane sau - mai ales - provocate de
contactul cu un agent alchilant in vitro. $i in lim-
focitele din singele periferic se evidenliazf un pro-
centaj crescut de rupturi cromozomiale (lO-1OVo), rc-
aranjamente, schimburi Arhe cromatide gi endoredu-
plicalii. In general, anomaliile cromozomiale precedtr.
aparilia aplaziei medulare.

Diagnosticul etiologic se stabilette prin practica-
rea sistematic[ a exzimenelor complementare pentru
decelarea anomaliilor asociate evocatoare (radiogra-
fie de schelet, echografie renal[, examen oftalmo-
logic A.a).



Diagnosticul prenatal esre posibil fie pdn studiul
cariotipului fetal, fie - in cazul in care familia a fost
deja studiati cu mijloacele biologiei moleculare -
prin evidenlierea modifrclrilor specifice ale genelor.

Evolu{ia se face, de regul[, spre agravaria apla-
ziei medulare; inainte de intoducerea terapiei andro-
genice. evolutia era cons{ant spre decej in a 2-a
decadl de vialf, prin hemoragie, infeclii sau com-
plicalii ale terapiei transfuzionale cronice.

Este de notat, de asemenea, complicarea cu o
leucemie acutd nonlimfoblasticid, cu evolulie cel mai
lrecvent mortald (in l\-3OVo din cazurij. La viirsta
de adult, existd un risc crescut pentm aparilia can,
cerelor epidermice.

Alle afizfr nedulue <onguitoh

o Diskeratoza congenitala (boala Zinsser-Eng-
man-Cole) este o forml de aplazie medulartr conge-
nitall mai rarS decit precedenta-

Clinic, asociazl:
- displazie ectodermalI cu afectare cutanatl (hiDer-

pigmentare reticulard). a fanerelor (distrofie ungheatd)
qi a mucoaselor Qeucoplazii);

- hipostaturd;
- apl.ade medularl, la 5OVo djn bolnavi qi debu-

tind in jurul virstei de 15 ani.
Absenla anomaliilor scheletice pi viscerale con-

stitu;e elementul de diterengiere fap de anemia Fan-
coni.

$i in diskeratoza congenitall se noteaztr un risc
crescut de dezvoltare a cancerelor.

o Sindromul Secket este foarle rar, asociind. cli-
nic, hi postatu d. microcefalie. facies particular (nanis-
mul ,,cu cap de pashe"), retard intelectual qi evo-
lu$e spre aplazie medulari qin 25?o din caiuil.

o Sindromul Shwachman este caracterizat clinic
prin insuficienfd pancreaticd exocrin5, neutropenie
gi evolulie spre aplazie medulard in 25Vo dii ca-
zuri,

Aplczii meduhre (Atfigott

Clinic, debutul acestora se face, obignui! prin s6n-
gerdri datorate t|ombocitopeniei, instatdndu-se apoi
sindromul anemic qi complicagiile legate de neutro-
penie. Absenta adenopatiilor Ei a hepatosplenome-

galiei este un semn important distinctiv fatl de neo-
plaziile hematologice.

Examene complementare: au impofanli penhlr
diagnostic:

. examenul s6ngelui periferic, cale demonstreazd
o pancitopenie severl;

. examenul middvei osoase, care evidenliazd o
celularitate globald sctrzutd (,,or6duv6 deqenicl,). cu
creQterea lesutului adipos, predominanla limfocitelor,
plasmocitelor, a celulelor reticulare gi - uneori _
prezenla zonelor de necroz[ hemoraqici:

o culturile din mlduva osoasl, cu leducerea mar-
catd a precursorilor eritrocitari gi ai granulocitelor;

c cariotipul medular normal (ca gi cariotipul
efectuat in limfocitele din sangele periferic).

Hemoglobina F poate fi ufor crescuttr ercste 2Vo)-
La unii bolnavi, este posibil[ demonstrarea prezenlei
limfocitelor T supresome active in impiedicarea cr;s_
terii coloniilor erihoide $i granulocitare in culturiie
celulare din mtrduva osoasl.

Varinte eliologke de qhni neddm cgtQate

. Aplazii medulare de cauze toxic-medicamen-
toase. Clorarnfenicolul este responsabil de peste 507o
din aplaziile medulare toxice, confor.m unor statis-
tici. Alte medicamente implicate sunt sulfamidele,
fenilbutazona, unele anticonvulsivante gi slrurile de
aur,

Aplaziile medulare toxice pot fi realizate prin doul
categori i de mecanisme:

- mecanism idiosincrazic, independent de doz[,
implicat in cazul a lt24 ON-1/60 000 din persoanele
care au plim.it cloramfenicol.

Se realizeazi o aplazie medulartr severi (cu zone
necrotic-hemoragice in mdduva osoasi) qi ireversi-
bild. Nu existd alt tratament, cu excep[ia transplan-
tului de mdduv[ osoas[;

- mecanism dependent de doz[, care intervine
in cazul radialiilor ionizante, al drogurilor citosta_
tice qi al unor solvenli organici, ca-benzenul.

. Aplazii medulare posthepatitice. Obisnuit.
este vorba de HVC. dar aplazii medulare poi sur-
veni in orice tip de hepatittr. Frecvent, se realizeazd.
aplazii medulare severe. Patogenetic, este implicat
un mecanism autoimun declangat de infecfa virald;
pot exista rlspunsuri terapeutice notabile la terapia
imunosupresiv6.
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. Aplazii medulare din infec{iile bacteriene
severe. tn infec{iile bacteriene severe (inclusiv ln in-
feqia nrberculoastr sever[) se poate nota aparilia apla-
ziilor medulare, dar leghtura etiopatogenicl este mai
pulin clari in prezent.

. Aplazii medulare autoimune. Pot fi realizate
in contextul unei boli autoimune cunoscute (de

exemplu, LES), dar gi in absenla unui context de
boa16 autoimunS, ceea ce justificd incercarea tera-
piei imunosupresive in cazul oricbrei aplazii medu-
lar-e idiopatice.

Prognosticul aplaziilor medulare cAqtigate. Pro-
gnosticul este grav, chiar in condiliile unei terapii
suportive adecvate. 2/3 din bolnavi decedeazl in pri-

mele 6luni de la diagnostic qi vindecdrile spontane
se inregistrcaz[ doal in 10-207o din cazuri. ln cazu-
rile cu evolulie mai iadelungatl, in absenta unui
efect favorabil al tratamentului imunosupresiv gi in
absenla posibilitilii efectudrii unui transplant de ce-
lule stem hematopoietice, 1/3 din bolnavi evolueaz[
spre deces - cel mai fiecvent prin complica{ii infec-

lioase - iar restul de 213 evo\teazl' subacut. Terapia
cu androgeni poate avea succes in aproximativ 507o
din aceste ultime cazuri, cu vindecare, dar existind
riscul dezvoltdrii ulterioare a unei leucemii sau a
hemoglobinuriei paroxistice noctume. ln restul de
50Vo din cazuri se iruegisheazl o evolulie cronici,
cu deces prin septicemie sau complicatii hemora-
gice. in intervale de timp de pdrri la cAgiva ani de
la debul. In general. prin terapia cu androgeni Si
corticoizi se oblin doar rezultate modeste sau nule
in aplaziile medulare ca{tigatE.

Trotomenful oploziilor medulole

o Tratamentul substitutiv:
Transfaiile de sfutge/preparatele de s1nge. ln fimc-

1ie gi de toleranla clinicl, indicaiia tratamentului
substitutiv este reprezentati de o valoare a hemo-
globinei circulante sub 7 g/dl qi pentu un numlr
de trombocite < 10 000 /pl, ln prezenla sindromu-
lui hemoragic. Tratamentul transfuzional este grevat
de liscul impoftant al alloimuniztrrii; in special in
cazul plachetelor, transfuziile trebuie utilizate cu
parcimonie. ln acest sens, o serie de precaulii sunt
unanim recomandate:

- Utilizarea de produse de s0nge de la donatori
fenotipic cornpatibili, deleucocitizate (filtrate), even-
tual serologic negative pentru vinrsul citomegalic.

- Vaccinarea anti-VHB.
- Tratamentul chelator de frer in caz de risc de

suprainctrrcare ma4ial6.
Profilcxia infecliilor $i trqtamentul puseelor fe-

briUinfecgioase la copilal neutropenic- Copii cu granu-
locite < 500/1il (ca qi in cazul utilizbrii terE)iei imuno-
supresive agresive) au indicalia unei profilaxii anti-
iGcfoase pe cale orald (ofloxacin - Tarivid@ 3 x
200 mglzi la copilul mare Ei amfotericin[ B suspen-
sie I mg/kg/zi, in priz[ unictr).

Bolnavii cu un numfu de granulocite < 1000/pl,
care prezinttr un puseu febril (> 38"C), care nu se
datoreqte unor reaclii medicamentoase 9i care nu
este secundar unui produs de singe gi/sau care au
semne de infec$e trebuie ingrijili adecvat:

- Intemare obligatorie in spital; examen clinic,
cu atenlie pentru zonele posibile porli de intrare: pie-
lea, mucoasele, sinusurile felei, cordul/pl6mdnul/abdo-
menul, regiunea perianald, cateterele venoase etc.

- Explorfui etiologice, de urgen$: ce1 pulin 2
hemoculturi, uroculturI, lavaj bronpic in cazul unui
infiltrat pulmonar gi, dacl existi posibilittrtile teh-
nice, frotiu qi cultwi de la nivelul leziunilor locale,
radiografie pulmonartr.

- Inilierea unei terapii antiinfeclioase acoperitoare,
parenteral[, pe baza criteriilor empirice. Cel mai des,
se folosegte asocia$a ini!ia1i1: ceftazidim 50-150 mg/
kg/zi in 3 prize i.v., vancomicin[ 2A-4O rlrgkglu
in 4 perfuzii endovenoase scurte de I or[ 9i un
aminoglicozid (netilmicinf, 6a,5 mg'lr.glzr in 3 pizn
i.v. sau amikacin 15 mglk{a in 2 pize i.v.). Dacl
febra gi neutropenia 'persisti peste I sdpt[manl se
adaugi un preparat antimicotic: arnfotericinl B 0,1-
0,25 p0n[ la 1,5 m9lk9lz:, in perfuzie endovenoasl
de 3-4 ore, diluat in glucoztr 5Vo. Tercpia antiinfec-

lioas[ va fi modificat[ in raport de rdspunsul clinic

$i de datele antibiogramei.
- Administrarea de factori de cre$Gre hemato-

poietici (G-CSF, Neupogen@= 5-10 pg/kg/zi s.c.).
Prosc ierea tuturor medicamentclor cu toxicitate

posibild.

I Poate fi inlocuiti de Tienam@ (imipeneD/cilastatin) 60 mg/
kglzi 1t 4 prize i-v. sau Mercnem (meropenem) 20 ,trtglkglturzi
i,v. la fiecarc 8 ore. ca monotelaDie foarte eficientx.



. Tratamentele etiopatogenice:
Terapia nunosupresivd. Are indicalii in special

in cazul aplaziilor medulare posthepatitice, a1 aplazi-
ilor surrrenite in conbxnrl bolilor autoimune, dar pi al
aplaziilor medularc severe idiopatice. Se utilizeizd:

- Ciclosporina A (CSA) in dozi de 3-6 mgAl9lz:
p.o.; in caz de rtrspuns favorabil, trebuie continuattr
pOn[ la normalizarea tabloului sanguin periferic Ai
- apoi - redusd foarte lent. Ameliorarea hemato-
logicl necesitl 2-3 luni de terapie, iar durata totald
poate fi de 1-2 ani.

- CSA + globulinl antitimocitarl/antilimfocitard
(ATG/ALG, in dozd de 0,75 mlkglzt, in pertuzie
endovenoasd de 8-12 ore pe cateter venos c€nfral,
timp de 5 zile conseo:;fiv, 21-25).

- CSA + ATG/ALG + metilprednisolon (1 mg/kg
i.v. in primele 5 zile, in bolus, cu 30 minute inain-
tea perfuziei de ATG/ALG, apoi 1 mg/kg/zi p.o. in
prizd unicd pAnd in Zl4 gi cu reducerea progresivtr
a dozelor, pini la intreruperc in 228), in asociere
cu factori de cre$tere (G-CSFl, 10 Stgkgl:a s.c., 21-
290), in formele cele mai severe.

Androgenii. Pot fi activi in aplaziile medulare de
toate tipurile, dar in special in anemia Fanconi (rds-
puns favorabil 1n 5O9o dtn cazuri). Se utilizs,az{ in
special esterii testosteronului = testosteron propionat
1-2 m9k!^ (maximum 60 ng/zi) p.o. sau 4{D600 mg
i.m. Ia fiecare 4 sdpttrmini. Androgenii sintetici
(oximetolon - Anapolon@, in doze de 4-5 mglkglzi
p.o.) au efecte virilizante mai reduse. Rtrspunsul hema-
tologic devine evident abia dup[ 2-3 ]uni de trata-
rnent li conste in: cregterea celularitilii medulare,
cre$tetea numlrului rericulocitelor qi - apoi - a ni-
velului hemoglobinei circulante, creqterea leucoci-
telor (obignuit, r[spuns mai pu{in complet) qi, in
final, cregterea numtrrului plachetelor (de asemenea
moderatf,). Pentrrr obginerea unui rdspuns complet
sunt necesare 6-12 luni de tratament.

ComplicaEiile androgenoterapiei constau in virili-
zare (hirsutism, acnee, voce joas6, hipertrofie peni-
an5lclitoridiantr), aparilia chisarilor hemoragice hepa-
tice (pelioza hepatic[) qi a hepatoamelor maligne.

Terapia androgenic[ se asociazi, obignuit, cu doze
mici de prednison p.o. (5-10 mg/zi) pentru reduce-
rea tendinlei la echimoze, reducerea toxicitltii he-
patice gi intirzierea accelerdrii vilstei osoase.

C6ad nivelul hemoglobinei ajunge sub tratament
1a valori normale. se Doate tenta sc[derea lenti a
dozelor de androgeni; 

- 
mulli bolnavi necesitl insl

I C-CSF - gnnuloclte colony stimulating factor.
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continuarea terapiei pentru a susline r[spunsul he-
matologic, in timp ce algii dezvolti rezistenld la te-
rapia androgenici.

Factorii de creSter-e hematopoieticd. Uttlizarea
rGM-CSFZ Q5O 1:glm2lzi s.c.) pe perioade indelun-
gate @antr la 90 - zile) a fost deceplionantd pentnr
aatamentul de fond. ln sctrimb, factorii de crestere
pot-fi indica[i in situalii deosebite (exemplu, in epi-
soadele de neuaopenie severi asociate cu infeclii)
gi sunt, in prezent, in componenja unor scheme teia-
peutice pentru formele severe $i foate severe de
aplazie medularl, ca agengi mobilizatori ai celulelor
siem proprii.

Transplantul de mdduvd, osoasd (TMO):
* TMO cu donator HLA compatibil familial con-

stiruie, in prezen^t. indicagia de elecle in aplazi.ile
medulare severe. ln 6O-7OVo din cazuri TMO este ac-
geptat qi valorile sdngelui periferic revin la normal.
In formele mai pulin severe, susceptibile de a rds-
punde la tratamentul imunosupresiv, TMO repre-
zinttr indicalia de a doua intenlie.

- TMO cu donator histoidentic nonfamilial este
grevat de un risc mai mare de egecuri gi de reaclii
adverse.

Pontilopenii datorote inloruirii niduvei osoose
pril feiut nehenolopoieti( 5ru
prin invozil niduvei osmse

Astfel de insuficien[e medulare c6stigate. pot fi
consecinla unor variate afectriuni primare.

Neuroblastomul. Dupd cum esre cunoscuq neuro-
blastomul produce, frecvent, metastaze in mlduva
osoas6. (ceea ce constituie Ei un criteriu de dia-
gnosucr.

Osteopetroza. Se manifest{ - ftecvent - prin
anemie qi b-ombocitopenie prin sufocarea mlduvei
osoase cu tesut osos, ca Si printr-un grad de hiper-
splenism. Morfologia eritrocitelor in s6ngele peri-
feric este, frecvent, anormal5: erihocite,jn lacrimtr",
ovalocite, ,,tr pic6tur5"; pot fi prezente qi eritrocite
nucleate in sAngele periferic. TMO s-a demonsaat
a fi eficient in unele cazuri-

Mielofibroza. Este foarte rartr la sugar Ei copil.
Se manifestd prin anemie severl, cu morfologie
anormali a leucocitelor (,jn lacrimtr", ovalocite) qi
prezenta de eritrocite nucleate in sdngele periferic,

2 rGM-CSF - granulocyl,e/macrophage colony stimularing
facior oblinut pdn tehnologie recombinatL
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prin valori. crescu{e ale leucocitelor in singele peri-
feric (anernie leucoeritroblasticd) qi prin hepatospleno-
megalie, datoritd focarelor de hematopoiezf, extrame-
dulard. Necesitd practicarea biopsiei osteomedulare,
punclia medulard putand fi ,,a1b6". Se lntilnesc grade
variabile de fibrozd (la coloralia pentru reticulind)
qi - frecvent * anomalii de cariotip (trisomie 8, tri-
somie 9, monosomie 7, complete sau parliale).

Aplnziile medulare preleucemice. Se caracteri-
zeazd pin aspect reticular al aspiratului medular ini-
!ial; necesitl biopsie osteomedulari, pentru eviden-
Eielea insulelor de in{iltralie blasticS- R5spunsul este
lapid la corticoterapia de scurtl duratd, ceea ce este
un alt aspect calacteristic.

Sindroamele hemofagocitice. Sindroamele hemo-
fagocitice familiale sau ca$tigate (infeclia cu vims
citomegalic, cu virus Epstein-Bar) se pot manifesta
prin pancitopenie.

o Limfohistiocitoza familiali eritrofagoci ti ci
(Farquar) este o formi. camcteristicl copilului in VArsti
de sub 3 ani- Se manifestl prin febr6, anorexie, vlr-
sdturj, scadere ponderaltr, iritabilitate gi hepatospleno-
megalie. In evolulie, se instaleazd limfadenopatii, iar
in stadiile finale, afectare hepaticl, a SNC qi hemo-
ragii. Histologia ganglionari este caracteristic[ pen-
tru diagnostic: proliferare histiocitarl (histiocite cu
caracter benign), cu hemofagocitoz[, insotitd inilial
de proliferare 9i - in final - de deplelie limfocitard.

o Histiocitoza sinusall eu limfadenopatie ma-
sivi (boala Rosari-Dodman) se manifesttr prin adeno-
patii (cel mai fiecvenq ce icale) qi prin variate le-
ziuni extranodale (cutaDate, nazale, la nivelul cavit[-
tilor palanazale, in lesuturile moi, orbiti, os, glande
salivare, SNC). Hepatosplenomegalia este neobiq-
nuiti la debut. Se noteaz[ $i o tendintl crescuttr la
manifestSri autoimune (AHAI - anemie hemolitici
autoimunA -, manifestlri reumatoide). Biopsia gan-
glionard are valoare diagnosticd, evidenliind proli-
ferarea histiocitar[ in sinusurile ganglionare; centrii.
germinativi reziduali sunt hiper?lazici. Pot exista
arii de necroztr ganglionarl, iar capsula ganglionu-
lui este lngroqatl, fibroastr. Limfofagocitoza este ca-
racteristic6.

stNDRoAt{lt illEIt oDISP| AZ|CE (s!JtD)

Sunt foade rare la conil. Anemia - datorati eritro-
poiezei ineficielte qi 

-rezistenlei 
la tratamentele

uzuale - este asociat[ cu anomalii si ale altor linii

hematopoietice (leuconeutropenie qi/sau trombocito-
penie). Mdduva osoasd este normocelulari, dar ca-
racterele dishematopoietice sunt evidente la nivelul
uneia sau mai multor linii hematopoietice,

Se crede ci ele sunt consecinla unei anomalii
cigtigate a ADN, survenind la nivelul unuia sau -
mai probabil - mai multor cromozomi 1a nivelul
unei celule progenitoare (celula stem pluripotentl).
Etiologic, sindroamele displazice pot suneni {hr[ o
cauz[ aparentii sau pot fi serundare (in anemii aplas-
tice, hemoglobinurie paroxisticl nocturni q.a.).

Cariotipul medular poate fi anormal (cel mai frec-
vent, este vorba de anomaliile 5q-, -7, +8),

Tratamentul este simptomatic (substitutiv).
La mul1i bolnavi, evolulia se face spre o leuce-

nie acut[ nonlimfoblasticd dupd un numir de ani
(constituie stlri preleucemice).

La copil sunt prezente in special SMD primare
(asociate monosomiei 7). Tabelul I3.XVIII prezin-
tI clasifrcarea sindroamelor mielodisplazice.

Monosomia 7 poate fi observati ia bolnavii tra-
tali antedor cu citostjLtice (de obicei, asociat[ cu alte
anomalii crornozomi^ale) sau ca anomalie izolattr,
survenind de novo. In sAngele periferic se noteazl
anemie, tromlocitopenie qi neutropenie de intensi-
tate variabil5. Monocitoza este prezenti la 2QVo dir,
bolnavi, la cei mai mulli coexistAnd cu hepatospleno-
megalie. Este caracteristic[ gi susceptibilitatea cres-
cut6 la infecjii a acestor bolnavi, datorittr anomali-
ilor chemotarismului neutrofilelor gi rnonocitelor. ho-
gnosticul este nefavorabil, cei mai mu{i bolnavi avdnd
un lisc particular de dezvoltare a unei leucemii acute
nonlimfoblastice.

4ilililI DISIRITROPOIETICT

Sunt un grup de anemii ca.racterizate prin: celu-
laritate normald a rn{duvei osoase, linie eritroblas-
ticd prezenti qi bogat reprezentattr, dar cu erihopo-
ieztr ineficienti (reticulocitele sunt normale sau sctr-
zute); eritrobla$tii au anomalii morfologice notabile.
Tabloul clinic este dominat de sindromul anemic,
cu debut la var$e variabile (din perioada de nou-
n[scut gi pin[ la adub varsta medie fiind de 15 ani).

Diseritropoiere congerilole

Sunt anemii foarte rare, familiale gi cu etioiogie
necunoscutS.
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cu exces oe

bla$ti in lransformare (AREB,I)

V. I€ucemia

I ln special mieloblatti fi prcmielocire.
z Bolnavii gezing, clinic, splenomegalie, hepatomegalie, adenopatii, infitfalii culanate nodulare, paloare $i - uneod - echimoze.

Tipul 1 de anemie diseritropoietic[ congeni-
tnlI. Reprezintd aproximativ 157o din acest grup de
anemii. Tlansmisia ereditar[ este autozomal rece-
sivd. Se caracterizeazd prin anemie macrocitard, cu
o notb hemolitici (copiii sunt subicterici qi prezin-
td splenomegalie). Rar, se pot nota $i alte anomalii
asociate (pigmenta[ie anorrnali a pielii, anomalii ale
degetelor q.a.). Miduva osoasd prczintd anomalii mor-
fologice evidente ale eritroblaqtilor (aspect megalo-
blastoid, binuclearitate, punti cromatiniene intemu-
cleare); qi'eritrocitele singelui periferic au anomalii
morfologice, precum: anizocitozd, poikilocitozi, punc-
tatii bazofile. Se noteaz5 9i liza hematiilor in mediu
acid (test HAM pozitiv).

Tipul 2 de anemie diseritropoietid[ congeni-
tald. Este responsabil de aproximativ 6OVo din cazt-
rile de diserihopoiezi congenitald, f,.ansmiterea eredi-
tari fiind autozomal recesivd. Anemia este normoci-
tara, cu o notd hemoliticl mai marcat[; eritrocitele
demonstreazd anomalii modologice evidente: contur
neregulat, hematii in picdtur5, anizocitozd, punctagii
bazofile. Mdduva osoase este caractrlj'zatd. prin eritro-

. blastozd gi anomaliile mor{ologice ale eritoblagtilor.
(multinucleadtate, mitoze multipolare, carionhexis).
Liza hematiilor in mediu acid este, dp asemenea, ca-
ractedstici. In majoritatea cazurilor s-a evideniiat pre-
zenla unui autoanticor? (anti-HEMPAS), din clasa
IgM, specific pentm un antigen al eritrocitelor tipu-
lui II de anemie diseritropoieticf,.

Tipul 3 de anemie diseritropoietici congeni-
tali. Reprezinti I5Vo din aceste anemii; transmisia

ereditarf, este de tip autozomal dominant. Anemia
este macrocitartr. Mdduva osoasd se caracterizeazd
prin preculsori eritrocitari de talie mare (giganto-
blastozl) qi multinuclearitate pronunlat[ a eritro-
blagtilor.

Tipul 4 de anemie diseritropoietiei congeni-
tali, Este rar; seamlnl morfologic cu tipul 2, de
care se diferengiazl insl prin absenla anomaliilor
serologice asociate,

Tratamenfu I diseritropoiezelor congenitale con-
sti in transfuziile de masi erihocitard la intervale
repetate, in caz de anemie severtr (in special in ti-
pul 2), cu toate precaufiile necesare in tratamenlul
transfuzional cronic gi - in primul rind - asociind
hatament chelator a1 fierului. Splenectomia poate fi
efectuati in cazurile de anemie diseritropoieticd
congenitali cu component[ hemolitici suficient de
putemicl incit sd determine necesitatea tratamentu-
lui transfuzional cronic (de asemenea, in special in
tipul 2).

Al'|illil HEI{IoUI|G

Sunt anemii - in general - normocrome, normo-
citare, hiperregenerative (numdrul absolut de re-
ticulocite deptrqind 100 000/pl) datorate distrucliei
crescute de eritrocite (hemolizei patologice). Une-
ori, in caz de reticulocitozf, important5, anemia
poate avea un ca.racter macrocitar, doar in sindroa-

CLASIFICAREA FAB A STNDROAMELOR MIELODISPLAZICE



mele talasemice anemia este microcitard Si
cr3ma.

Henolirc fiziologki 9i hemolizele prlologice

Zilnic, se distrug in rnod normal aproximativ 17o
din eritlocitele circulante (durata de viali a aceslora
in cilculalie fiind de cca 120 z.le). ,,Imb6trinirea"
erihocitelor are ca ur.mfi sclderea echipamentului
lor enzimatic, sciderea producerii de energie biolo-
gic6, pernu$area activit{ii pompei de sodiu membra-
nare dependente de ATP qi fragilizarea lor fa(i de
stresul osmotic. Modificarea deformabilitIlii eritro-
citelor le face mai susceptibile sechestrbrii in sinu-
soidele hepatosplenice-

Locul major de distruclie a eritrocitelor in hemo-
hza fincy',ogici este microcircula{ia splenicl. Soarta
produselor care rezulti din distnrgerea hematiilor
este diferitd:

o lipidele gi proteinele sunt catabolizate local qi
reutilizate in procesele de sintezi la nivelul orga-
nismului;

. fierul este reutilizat pentru hemoglobinosinteztr;

. hemul (nucleul protoporfirinic) este catabolizat
la bi1irubin6,. care - dup6 conjugare hepaticl - este
eliminat[ prin bil[.

Distrugerea zilnicl de eritrocite este compensatii
de neoproducerea acestora in m5duva osoasl qi eli-
berarea acestora din compartimentul medular sub
folma eritrocitelor tinere (reticulocite).

Hemolizele patologice reprezintX distrugerea in
exces de hematii, cu scurtarea duratei de viati a
acestora. Dup[ locul distrucliei eritrocitare in exces
se disting hemolizele extravasculare gi hemolizele
intravasculare.

A. ln hemolizele extravasculare, diskugerea cres'
cuti de eritrocite se produce in sistemul reticulo-

hiper- .-Rla"C_94trg!bstic[ la examenul aspiratului medu-
l"4iirgj rcy,!g9!192a gi .prezenla de eritrocite tinere in
ciriu@nsabil{ de macrocitoztr gi policro-
matofilie, inlocuirea mlduvei osoase grlsoase cu

. mtrduvl hematopoietie[ qi expansiunea mdduvei
osoase la nivelul segmentelor osoase care o conllnl,
precum gi prezenla hematopoiezei extramedulare, la
nivel hepatosplenic, in ganglionii limfatici, sub forma
,,maselor'j pseudotumorale paravertebrale).' 

(f,fiatos'ptena';ine-faltareste Si ea un semn al hemo-
liziia6-d6lo-ETerexf 6Vdculare.

B.' ln himolizele intravasculare, sernnele pato-
gnomonice lin de distrugerea crescutl intravascularl
a eritrocitelor. cu eliberare cJggldlbglsC!9U!4,
il_9lrculaQ(cre;terea hemollobinei libere in plas-
md Ti pesiE I ng/dl,. sc$$q -haotoslobinei -serice.
crelrerea con ce n [ug., 

"o-p,. ^u] 
ui@ir

atbumin[, heupshbitgga si .igg.

De notat ce distrugerea crescutl de eriaocite nu
semnifici in mod necesar prezen{a anemiei; ca-
pacitatea de compensare a mlduvei osoase poate
contrabalansa distrugerea unei cantitIli de hematii
de 6-8 ori mai mari decit normalul.

Hemolizele compensate sunt caracterizate prin
prezenla unui numtrr normal de hematii in s0ngele
periferic Ai a unei concentratrii normale de hemo-
globinl; in schimb, numbrul reticulocitelor este
crescut, durata de via$ a eritrocitelor estb scudattr

Si sunt prczente semnele de catabolism accentuat al
hemoglobinei.

Hemolizele decompensate au drept markeri ane-
mia severl, cre$terea numtrrului de rcticulocite,
scurtarca marcat5 a duratei de viald a eritrocitelor,
icterul cu hiperbilirubinemie neconjugatii Ei repre-
zinttr bolile hemolitice. Bolile hemolitice pot fi con-
stitulionale sau dobdndite.

Gorilitcreo etiopctogeniti o ffiemiilor hemolitire

Este prezentatil ln tabeJul 13.XIX.

I in hemolizele consti'tu$onale qonice sunt ca&cteristice le-
ziunile scheletice datorate expansiunii mtrduvei osoase hemato-
foimatoarc: lergirea diploei oaselor craniene, turicefalie, aspec-
tul radiologic de caniu ,Jn pede", leziuni ale coloanei ve e-
brale (osteoporozi, vertebre ,,1n os de pelie", sublierea corti-
calei oaselor lungi $ llrgirea canalului medular, aspect balo-
nizat, exsuflai, pseudochislic al falangelor l.a.

nivelului bilirubinei ne-
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CLASIFICAREA ETIOLOGICi
A ANEMIILOR HEMOLITICE

uy!4!!u!! h? mot r t tR constituliong!!_l
l Anemrr prin anomalilFmembranei erifocilare

. sferocitoza ereditard ==rc:-

. Eliptocitoza ereditarx

. Stomatocitoza ereditari

. Xerocitoza

. Piropoikilocitoza ereditartr

. A-p-lipoprcteinemia
2. Anemii hemolitice prin deficite enzimarice

. Deficirul de ftPD '=

. Deficitul de ptuuvat kinaztr

CID: coagulate intavascular?i diseminati; SHU: sfid-m he;;

r Alte deficite enzimatice responsabile de prcducerea
unei anemii hemolitice cronice (deficitul enziqelor
metabolismului glutationului, deficirul enzimelor sli-
colirice: deficitul de glucozo-fosfar izomeraztr, defici_
rul de triozo-foslat izomerazd s.a.).

. Deficirele ervimelor ceii .*tibo["e a nucleolidelot
(deficitul de piimidin-5'-nucleoridazd, deficirul de
ATP-azi !.a.)

3. Anemii hemolitice pdn anoqtatii ale bemoslobinei
r Anomatiite FFu?tu alffiidgrout-

nozete: nemoglobuoza s dJepanociloz4 bemoglo_
binoza C, hemoglobinoza D, hemoglobinoza E, hemo_
globinoza F, hemoglobinete insrabile - temolabile,
hemoglobinele cu afinitate anormaib penfu oxigen
$ a.)

. Anomaliile cantirarive de sinreza ae4fanffil6i-lii),
binice (hemogtobinopatl): sindroamel;-a:Iaesedi-,

: ---i4Egrggls-0Lde!sgic"r_H##ff# i{ryi
. Hemoglobinuria paroxisricl nocrumx (HplI)

2. Extracorpn sc ulare
r Prin mecanisme nonimunologice: pdn factori mecanici,

termici, roxici, infectio$, anemia hemoliticl microan_
giopaticx (CID, SHU, pIT)

. Prin mecanisme imunologice:
- hemolizele p n izoimunizare in sistemul D (Rh)

sau A-BO
hemolizele prin alloimunLare (postt ansfuzionale)
anemiile hemolitice auloimune, secundare sau idio_
patice.

,.cascd de. pompie.r" $.a.) su!!_p4!ag[ononEg_!94_

A agry!.-h:I9l'tTglg$Eratice (clD, sHU,
mlcrcangropatre _tuouQrodce). In fine, prezenla in_
e{3.!9!-l-gges!Ssctalg-{a copilul nesplenectomizar
(punctalii bazofile, corpi Heinz) constituie un arsu-
ment diagnostic in lavoarea q!9I]!rL.|p!I_J!A!:

"al" "" 
oua*U, u a"fi"1

sa94 prezenlei hemoglobinelor instabile.
@.lln cazul cd frotiul de sfurge periferic este

norrnar sau necaractensttc. sunt necesare invesligalii
etiolngice litxtite, vizand atAt etiologiile fr.cv-.nte
(deficitele enzimatice eritrocitare, anemiile hemoli_

corectd.rii

litic uremic; PTT: puryuri trombocitopenicd trombotictr.

Etopele diognostirului etiologir ol unei
onemii henoliti.e

Diagnosticul etiologic al unei anemii hemolitice
trebuie s[ parcuryd o secvenl5 logici, ordonatii, de
etapE:

. Q!) Eliminarea unei posibile utemii acute post.
.4!!2!E:::-(care are acelagi aspecr hematologic de

specialilate, trnde pot fi practicate investigalii de
fine1e: ektacitomelria pentru anomaliile de mem_
brani eritrocitar5, dozlri ale enzimelor eriarccitare in
afara acelora frecvente Ei menlionate mai sus, exa_

aneme no[nocromA, normocitarl qi hiperregenera_
tivl) sau a une;2lgticuktcitoze aidrui in cursul

fragmentocitete cu morfolsgie__hizara iiE- oii a!

sdffi[I-TrittfrdiF n-;"i-an"min-=onsmainJ
ale membranei erirocitare. 6can6lGIBj se iniehesc
in ano mali i le p {i poprote i ne-j6i?rm-zopoi ki loc ii6)a.
microciroza gi hipocromia marcats-6566ilFi[TG-y ruywrvru4 r|l4rs4ua, asootale cu Dre-
zen;a. hematiilor ,jn semn de q4!_!gjinrd'. suflca_
ractensbce 

. stqdrcametor t4!4sgice. Sqlizocleli ;i

tice autoimune, defectele de membran[ eritrocitarl).

:31-y S." acelea mai rare (hemoglobinele instabile,

ln cazul in care $i aceste investigalii nu sunt
cazul trebuie rcfeit laboratoarelor de
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h fiinkowslli-ftwlladJ

Delinifie qi epidemiologie. Este eea mai ftec-
ventd anemie hemoliticd constitugionald la popu-
la;iile din Europa de Nord (frecvenltr de aproxima-
tiv 1/5 000 in populalia generalf,) 9i se.intilnegte rar
la alte populalii.

Este o boal6 familialS, ereditar[, transmiterea
fiind predominant autozomal dominanti (75Vo dtn
cazrsrr)1 25Vo din cazuri nu au insl antecedente fa-
miliale, in aceastd situatie discutindu-se penehanla
variabilS a genei, aparilia dupd o mutalie de novo
sau existenla unei forme autommal recesive foarte
rare.

Variabilitatea transmisiei ereditare a bolii este
legatl de heterogenitatea substratului niolecular al
anomaliei de membrand.

Patogenie. Aparigia bolii este legatd de o ano-
malie a membranei eritrocitare care condilioneazd
doud caracteristici patologice esenliale ale hemati-
ilor:

g6) P-ermeabilitatea anormal de crescutd pcntru
v-

NA- O memoranel enlroctlare, cill€ conouce la supra-
inauffibdlismutui-energetic eritrocitar (piin
suprasolicitarea pompei cationice ATP-dependente),

gurind stabilitatea formei eritrocitului). Au fost
identificate instr gi cazuri cu anomalii cantitative sau
calitative ale spectrinei, cu deficite ale proteinei 4.2.
(proteintr de leglturi cu membrana eritrocitare) sau
cu deficite ale proteinei 3 (protein[ implicattr in
schimbul cationilor) Q.a.

Clinicf. Debutul se face la virste variabile; une-
ori se noteazd in perioada neonatal[ icter gi ane-
mie.

Manifestirile tipice ale bolii sunt 3q"emja_lrcgle:,

sogiti de
inodifictrri

de intensitarte
prezenta

cronice mai severe, cu necesitatea tratamenhrlui
transfuzional cronic.

Accentuarea anemiei poate fr datoratl puseelor
de hemolizd, cel mai frecvent declangate de infec-

liile virale Si caracterizate prin icterul recurent, in-
solit de anbmie $i teticulocitoz[ orescuti sau crize-
lor apalstice, deierminate - obiqnuit - de infeclia cu
parvovirus B19, cu scdderea la aproximativ 507o a
hemoglobinei circulante gi reticulocitopenie. Aeestea
din urmd sunt autolimitate. avdnd o durattr medie de
10-15 zile. necesitind deseori tratament transfuzional.

:e E&Tterizattr prin prezenla 4grr
dar orecursorii eriaocitari nu au

mene penhr hemoglobinele instabile, studiul canti-
tativ al sintezei lanFuilor de globin[ q.a.

Anenii hernolitke prin ononrlii ole
membronei erilrodlole

la ilfbarrnurireapremaSrrd a eritrocitelor gi la geches-
trar-e"a qi disnugerea selecrivtr a acesbra .in.. splin|
la imbitrini

(hemolizl eiageraE]scurtarea dur-atei de viali a he-
matiilor, care se normalizeaztr, practic, duptr sple-
nectomie). Circulalia prin splin[ implicl contactul
cu un mediu metabolic nefavorabil pentru sfergcite
(hipoxie stagnant[, acidozl metabolicl), iar pasajul
repetat duce la sechestrarea gi distrugerea 1or. Sfero-
citul este, de altfel, relativ rigid gi trece cu difi-
cultate prin deschiderile mici dintre cordoanele gi
sinusurile splinei.

,^r- \  
-  

. : .  . .  
-V)@

substratul molecutar al anomaltet de memDrana esle
heterogen: cel mai fiecvent este vorba de un deficit
al proteinelor de leglturd (ankirina) care leagl spec-
tl:ina (proteina majori a scheletului eritrocitar, for-
mAnd baza stratului bilipidic al membranei 9i asi-

Biochimic, je noteazl hiper-
, r-:-----'-'1';-"--":'>-

r19 $r a{€srql93__qq9rsqrer:

pentru
are valoare deosebittr
(normal, hemoliza se

iniliaz[ la concentralii de O,42Vo NaCl ti este totall
la O,32Vo NaCl, patologic se incadreazd in intervalul
O,55Vo-0,45Vo NaCl\;. kst4l 4e_dltohemolizd, reat-
zat prin incubarea ta :Z"C fn-seffirofrfr:ratl o
disfilgere crescut5 a eritocitelor la ?4 de ore (nor-
mal sub 157o, in sferocitoza ereditard fi!rel5:45&)
autohemoliza este tipic corectattr prin adaosul de
glucozd- Studiile in vivo cu hematii marcgle--x@
o sechesnae splenicd crescutd a acestora{ Ektacito-"

gi relativ bine tolerat5, in-

I Poate fi nomald lo cazll unui deficit asociatl



TABELUL ]3.XX
CLASIFICAREA CLINICi A SFEROCITOZELOR EREDITARE

Continutul de spectrin[ al
membranei eritrocitare3

de sange

Fragilitatea osmodce a
hematiilor

- h sangele

in sangele
incubat la

Crescuti

Marcat creseuttr

24 ore
i Valori la bolnavul netransfuzat.

I gin dennilie, bolnavii cu formx seveti $unt dependenli de tatamentul transfuzional.3 valorile nomlale sunt aNt 2Ds):245127 x.io5 d'meri d" !p""d.t /;t *;'i" *ii,r mulli bolmvi, dvelul de arkirinb esieEi el .scEzur ?n gmd comparabil. o minoritale de bolnavi uo rip.a' pror.in"r" au banda 3 s;; Fo;;;;.t.';t;;;""" o sfetocftozeuqoare sau moderatl, cu nivelud nomale ale specti[ei gi ank]rinei erifocirale.a Continutul de spectdnt este foarte variabil la acegti bolnavi, reflectend probabil heterogenitatea patogenicx.

,x e,{ry{_constituie tehnica de diagnostic cea mai fia-
bi1[ qi consttr in studiul deformabilitdlii eritrocitelor,
in func{ie de osmolaritatea mediului, obiectivate prin
viscozimerie sau prin difractometrie in razd laser.

Variabilitatea substratului molecular conduce gi
ia o mare variabiljtate clinici. biologicd gi evolu_
tiv[ a sferocitozei ereditare (tabelul 13.XX).

- 
Diagnostic. Diagnosticul pozitiv se stabilegte pe

baza anchetei familiale, a examenului morfoloeic al
hematiilor in frotiul de s6nge periferic, a t€;tului
de fragilitate osmoticd $i a testului de autohemolizl.

Diagnosticul diferenlial se face, indeosebi, cu
sferocitozele ca;tigate (din anemiile hemolitice auto-
imune sau prin izoimunizare fetomateml in sistemul
AB01, din arsuri extensive g.a.).

Tratament. La nou-ntrscut, se practictr exsan-
guinob'ansfuzia $i fototerapia. in toaie cazurile, este
indic arA yp!j!!y!!!g!:s_rpe!La I ui de Io tati.

{3:,r,?r;eny:!!!l!!!v este indicat in crizele he-
motrtrce sau aplasbce severe, ca gi in rarele forme
car€ necesitx h'atament tr.alsfirzional cronic.

",", ,#:E#'?".T::fff?L,1Tg,*1

cregterii sau in crizele hemolitice severe $i repetate.
Virsta de elec1je este peste 5 ani, dactr nu edsta
h@, 

"i""f"f 
f,"*"-

globinei circulante revine la normal, ca si numlrul
reticulocitelor, iar icteml dispare rapid. iferocitoza
persistl, ca qi fragilitatea osmoticX crescuti a he-
matiilor. lmediat postoperator se nobaztr tromboci_

:!g1L care nu necesit?t insd tr?lffiEnian-'fiF6h66dd-
de,_ rutinl. Egecul splenectomiei semnificl prezenla
splinelor accesorii. Precaugiile necesare sunt repre_
zentate de vaccinErile antipneumococic{ potivalenttr,
anti-Hlb 9i antimeningococic{t cu 3 siptdmdni
inailtg de inlervenlie qi profilaxia postoperaiorie cu
penicifind sau amoxicilintr per os, zilnic, timp de l_
2 ani postoperator.

Alte onenii henolitire prin cnomolii ale
nenbrolei etilro(itole -

Au fost descrise numeroase variante, care sunt
fusI boli rare, familiale, cu transmisie ereditar[ cel

baza teshrlui C-oombs.
2 Sunl ineficienre la o velstl a copilului mai micd de lg_

24 luni!

i*t f"'"**; j',rt
r"^u-S* I I

di[3f"c. il*r'-(^r, A,Y"" lt-ic'/" lu.;tfi



TRATAT DE PEDIATRIE

mai ftecvent autozomal dominant[. Clinic, se mani-
festi prin anemie hemolitic[ congenitaltr, de inten-
sitate variabill, prin forma anormali a Eritrocitelor
ir frotiul de s6nge periferic gi prin conectarea ane-
miei prin splenectomie, care nu corecteazl ins[ gi
morfologia eritrocitelor (deseori aceasta devine chiar
mai evidentd postsplenectomie ).

Arenfr hennktke prh al.r,noli de
F ot einelor s dQl el ulul *itt o.itat

Sunt numeroase, cu o mare varietate a defectelor
moleculare.

. Eliptocitoza ereditari. Realizeazi un tablou
clinic similar aceluia al sferocitozei ereditare. Este
secundar[ unei anomalii de interacliune a dimerilor
de spectrin[. in singele periferic se noteaz[ poi-
kilocite bizare, microcite, sferocite gi eliptocite.
Miduva osoastr. demonstreaztr hiperplazie erihoblas-
ticd, dar precursorii eritrocitari au morfologie nor-
mal5.

ArcnE henolitke pr'n arcnolfr de s&inhuflu iofice
prh nenhrom et hodrafi

Sunt reprezentate de stomatocitozs ereditari Si
xerocitoza ereditari, aeeasta din urmtr caracterizatl
plin prezen{a de celule ,in semn de tras la lint['
qi de echinocite.

Ahe I dlipopr oreircnia cotgeail oh

o Acantocitoza ereditard. Este caraclerizatii prin
malabsorblie lipidictr, retiniti pigmentarS, manifestiri
neuromusculare (care dominl tabloul clinic) gi pre-
zenla de acantocite in sdngele periferic. Nivelurile
de colesterol qi lipoproteine sunt sctrzute in plasmS.
Trebuie diferen[iatd de acantocitozele secundare din
bolile hepatice.

Anemii hemolifice prin deli(ile enzinlli(e. edfro.i!fie

Realizeazi o varietate de anemii hemolitice con-
genitale nesferocitare.

Defultd de G6PD entrcdrafi

Defini$e Si epidemiologie. Defrcitul de G6PD
eritrocitard reprezinttr cel mai frecvent deficit enzi-
matic eritrocitar, afectAnd - estimativ - peste 100 mi-
lioane de indivizi. Este rtrspindit pe intreg globul
dar este mai frecventl la populaliile africane (inclu-
siv la afro-americani), la populagiile din Asia de
Sud-Est gi, in special, la populaliile din jurul bazi-
nului mediteranean (greci, italieni, arabi gi evrei
sefarzi). Este o boali familialtr, ereditard, transmisia
fiind recesiv[, Xlinkattr.

Patogenie. G6PD constituie prima Ei principala
enzime a ciclului pentozelor, care reprezinttr singura
sursl de regenerare a NADPH eritrocitar; pe aceastl
cale se metabolizeaztr aproximativ lOVo dtn glrtcoza
preluatd de eritrocit. NADPH este coenzima gluta-
tion reductazei, enzimtr esen1ia1tr pentru protectria gru-
plrilor SH ale proteinelor, ca Ei pentru prevenirea
leziunilor legate de agentii oxidanli in general. Oxi-
darea grupfuilor SH antreneazl denahrrarea protei-
nelor, in cazul in spe![ a componentelor globinice
ale hemoglobinei, conducdnd la precipitarea hemo-
globinei qi distrugerea secundarl a erihocitelor ln
splinl. Precipitarea proteinelor denaturate este evi-
dentiattr gi prin formarea corpilor Heinz Di esrc res-
ponsabiltr de lezarea ireversibil[ a membranei erito-
citare qi de hernoliza intravascular[, pentru erihoci-
Gle cel mai sever afectate, sau de hemoliza extra-
vascular[. in absenla expunerii la agenli oxidanti,
hemoliza este moderatd gi compensat[. In caz de
expunere la agenli oxidantri, se produce insl o crizl
hemoliticd acutI.

Gena pentru G6PD este situatl pe cromozomul
X. Existl mai multe variante normale ale enzimei:
tipul B+ (normal) 9i tipul A+ (cu activitate apropi-
atd de nomal qi intillnitl la aproximativ 1/3 din
africani). Dintre variantele patologice (peste 3 000
descrise p6n[ in prezent!) doua sunt mai importante:
tipul A- (intilnit la lOVo dtn populaliile africane,
cu activitate de 5-l5qo din cea normall) gi tipul B
(varianta mediteraneanl, cea mai frecventl la rasa
a1b[ gi responsabill de favism, cu activitate sub 57o
din cea normal[t af,ectenzr. aproximativ 4O9o dn
populalia din zonele endemice). Femeile heterozi-
gote B au activitate de cca 5O9o din cea normal[
gi au doud populalii de eritrocite (una normalf qi
alta deficitarf in G6PD). ExistX diferenle consi-
derabile ale activitd;ii enzimei la diferitele grupuri



etnice, ins[ activitatea G6PD este, frecvent, foarte
sclzuti la rasa albd (sub 17o).

Tipul Canton, de asemenea cu activitate marcat
redusl, afecteazd aproximativ 5Vo dtn cltinezi

Alte variante, mult mai rare, se caracterizeaz{
prin prezenta unor enzime instabile, care se inac-
tiveazl mai rapid decit ln mod normal.

Clinici. Tabloul clinic este dominat de 3 cate-
gorii de rnanifestdri majore ale deficitului enzima-

5. Antibiotice: , Nitrofuranii
_ Acidul nalidixic
_ Ctroramfenicolul

6. Sulfamide gi sulfone: - Sufanilamida
- Sulfapiridina
- Sulfadimidina
- Sulfacetamida
- Sulfizoxazolul

S ulfasa lazin a
- DaPsona3
- Sulfoxona4
, Glucosulfonul sodic
- TMP/SMX (Septdn)

clibenclamidala popula$ile din Asia de Sud-
Est. Aparilia icterului este in a 2-a - a 3-a n de la

7. Antihelminrice:

tic 6qinocitar:
Q!) Idewt@) tgarat--gg*uttlizl, care este rar la tipurile A-. ; /_- :

!r ts , da!' trecvent la populagile din Asia de Sud-

najlFlgjti este asociati unei an?ffii-iffi6frimpofian-
t5. In general icterul neonatal este sever, fiind cauztr
de icter nuclear. Atitudinea terapeutici este aceeaqi
ca in icterul grav prin izoimunizare fetomatemtr.

Q) 4*r,pa _fulil6a rc.*. ce este declangati
de un agefit5xidant medicamentos (tabelul l3.XXI),
de ingestia de bob fficia fava), mai rar de infec$it.
Intensitatea manifestilrilor este ln funcJie de vad-
anta enzimatiCtr (a rasa alb[ gi tn condiliile apariliei
duptr ingestia de Vicia fava, indeosebi, este severl).
Hemoliza apare dupi un interval de latehttr (de ore,
pAn[ la 2-3 zile). Manifest?lrile clinice sunt paloarea
qg5cattr, icterul qi hemoglobinuria; it 

"affi-:- ?-s : 
-'*-vere se noteazl dureri lombare gi abdominale, stare

de goc, oligurie, conwlsii gi comtr. Splina este lfrec-
v-enl-pqhgbill. Decesul poate fi rffiarea Tfr;
lizelol acute severe! Chiar dac[ administrarea aggn-
tului declangator continutr, hemoliza este autolimi-
tattr (eritrocitele tinere au valori mai crescute ale
activitlltii enzimei).

TABELUL 13.XXI

PRINCIPALELE SUBSTANTE RESPONSABILE DE
ACCIDENTELE HEMOLITICE LA COPIU
CU DEFICIT DE G6PD ERITROCITANA

I Pamcetamolul poate n utifir"t fanl ptoff"-.
z Poale fi utilizattr - sub supnveghele! - ld profilaxia

maladei.
3 Sub supraveghere, ln doze moderate, dacx administrarea

este indicatl.
a ln doze mari, Foduce hemolizd chiar la individul normal:
5 Menadiolul ln dozl de I mg poale fi urilizat ca o alterna-

tivtr sigud tn administrarea profilactic! la nou-ntrscut.

.eAWt$ este intilnittr numai
la tmmontate din bolnavi (in special la tipul A-)
$i pentru anumite variante enzimatice. poatt fi ins[
suficient de severtr lncat str necesite tratament aans-
fuzional cronic,

examenul esen1i.al peirtru diagnosticul etiologic. Tre-
buie f?lcutf la distanli de criza hemolitic[ (valorile
de activitate ale enzimei sunt crescute in caz d.e
reticulocitoz[ importantA). Metodele se bazeazd pe
decolorarea (reducerea) albastului de metil sau oe
reducerea methemoglobinei. Prin sodii electrofoie-
tice poate fi determinat gi tipul variantei enzima-
tice. La individul afectat, activitatea enzimei este.
obignuit, mai micd de 10Vo.

- P-naftolul
r Stibophene

Niridazolul
- Acidul ascorbic
- Vitamina K sinreric[5
- Probenecidul
- Dimercaprolul (BAL)
- Naftalina

8. Divene:

l. Alimelter
2. Antialgicey'antilemicer :

3. Antimala ce:

4. Antiariunice

- Bobul (Vicia fava)
- Acidul acetilsalicitc
- Fenacetina
* Piramidonul
- Glafenina
- Cbinina
* Primaquine2
- Cloroquine

* La acelagi individ, circumslanlele de apaJilie a cdzelot
Si intensilatea acestota pot vada!

l0l Tratat de pediatrie .

Examene pamclinlce 6l de laborator. Sdngele
periferic este, fretyeg!.3ormal lna.e crize. exce;tie

h@ia

*"*I, iq



TRATAT DE

indicati identificarea neincubate este Testul de autohemolizd d€-
ffim€azruori_mod€rat sfi-mGfGfeue-de
hS4[t']ncu@-
recteaz[ hemoliza. Diagnosticul etiologic se stabi-
leire prin dgzajul activtJdlii At,
ca.re trebure Interprelat in rapon de numtrml reticulo_
citelor (acestea avind activitate mai crescut[ a enzi-
mei), ca gi de activitatea altor enzime eritrocitare
(in general, normald sau crescuti). BSbgyg_-3lr_ue*
@nG-trtori ihe-
terozigo{i au, de regultr, activitate moderat redusl a
piruvat kinazei.

Urffi"-'i.
intrafamiliald r

I
ca $ a Dersoa-

capabile de a

cu Vicia fava sau cu
&AillEEE-6-criz!-le.meut(a.

@blr:etuuLiubstitujv)onst a in administrarea
de mas,l_Sfit"Sgigrd in-qaz de hemotizi importanttr.

. . V+SSy!3lgfu'fu.ste indicatr in cazurile de
ngPgP!1!9lugnre-4eonatda.

De notat cd splenectomia este ineficace 14 bol-
navii cu hemoliz[ cronic[!

Defr.iral de jiruvat khazi (PK)

Epidemiologie. Degi rar, deficitul de PK este ca
frecvenli a 2-a anemie hemolitic[ prin deficit enzi-
matic ereditar eritrocitar qi prima cauzd a unei ase-
rnenea anemii la popula$ile din Europa de Vest.
Transmiterea acestei boli familiale este autozomal

derea sintezei de ATP
eritrocitar (ATP nu poate fi produs in eritrocite pe
calea glicolizei aerobe - ciclul Krebs). in con-

periferir', se noteazd anemie normocroml - normo-
citard, cu .gi.ut""tt ffi- ciffiu
sunt foarte crescute, determinI rnacrocitoztr gi poli-
cromatofilie). Fragilitate?Silttatea osmoticd a

secinl5, se realizeazl, niveluri eritrocitare sclzute de
ATP, cu perturbarea schimburilor electrolitice trans-
membranare dependente de ATP 9i, deci, sclderea
duratei de viald a eritrocitelor. De asemenea, sunt
sclzute nivelurile eritrocitare de piruvat gi NAD; in
schimb, nivelurile de 2,3-DPG eritrocitar sunt cres-
cute.

Defeetul genetic care sttr la originea bolii deter-
minl fie reducerea marcatd a cantititii de enzimtr
in erihocite. fie producerea unei enzime anormale
structural. cu activitate redustr.

IClinici. pe noteazi prezeota icterului neonatal-

"e "Ei-Gidri. De asemenea, .ste 6ffistica.--6F
lria hemoljtic4 croqjg:.d. uneori severd gi determi-
nand dependen(a bolnavului de tratamentul trans-
fuzional cronic. SdgaomeSdia este obiqnuittr, ca qi
prezenta icterului.

Examffi?dfi plementare. La exatn enul s6n pe I ui

Diagnosticul diferenlial impune diferen{ierea sfe-
rocitozei ereditare, a hemoglobinelor instabile, ca gi
a alnr enzimopatii eritrocitare, mai rare.

TratamenL La nou-ntrscutul cu icter qrav se
practicd exsanguinotransfuzia. Tratamentul iransfu -
zional este indicat in cazurile cu hemolizi severtr
sau in caz de crize aplastice. Poate fi necesar trata-
mentul transfuzional cronic, caz 1n carc este indi-
cattr Ei prevenirea supralncbrcfii cu fier. Suplimen-
t*rea aportului de folagi este de reguld recomandati.
Splenectomia este indicattr in cazurile de hemolizl
cronicd sever6, dar efectul slu este doar pa4ial
(rermite spalierea transfuziilor); se practic[ dup6
virsta de 5-6 ani.

AIre &li.ire enzinatice eflrcdtte se$twe

Trebuie notat c[ aceste defrcite enzirnatice eriho-
citare ereditare responsabile de producerea unei
anemii hemolitice ctonice sunt foarte rare-

o Delicitul enzimelor gUcolizei anaerobe. De-
termini o scddere a sintezei ATP eritrocitar. Cel
mai frecvent este deficihrl de glicerofosfat izome-
razd; alte deficite enzimatice din ac€st grup intere-
seaztr hexokinaza, fosfofructokinaza, gliceraldehid-3-
fosfat dehidrogenaza, triozofosfat jiomeraza2. 2.3-
difosfoglicerat kinaza qi 2,3-difosfogliceromutaza.

I Irucocitele tebuie excluse din hemofize, ele avAnd acti_
vrtate nomali a PK!

2 
\ tbrma homozigot5 se noteaztr disfuncqie neurologicd

progresivh, retard mental gi anomalii cardiace; dacd susarii su_
pravietuiesc prinrelor luni de vialr. se instaleaza anemi; bemo_
litica croricd.
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Tabloul clinic al acestor anemii este apropiat de
cel al defrcitului de PK. ln unele din aceJte aeficite
enzimatice predomind manifestdrile extrahematolo-
gice neuromusculare, in special, dar. gi cardiace q.a-

Tratamentul este substitutiv (cu prevenirea supra-
incdrcfuii cu fier); splenectomia are beneficiu va-
riabil, ea fiind indicattr in anemiile hemolitice cro-
nice severe.

. Delicitul enzimelor metabolismului glutatio-
nului. Sunt responsabile de un deficit al recicllrii
NADPH eritrocitar. Au o simptomatologie asemln[-
toare cu cea a deficitului de G6pD.

o Deficitele enzimelor eiii metabolice a nucleo-
tidelor. Ce1 mai frecvent, este vorba de defcitul de
pirimidin-5'-nucleotidttzd, d,ar qi de deficitul de
ATP-azd, care produce o anemie hemolitic[ severl.

Anemii hemolitire prin olonolii (ongenitole
rle hemoglobinei

Anomaliile hemoglobinei sunt responsabile de
majoritatea anemiilor hemolitice congenitale. Con-
fom estimirilor O.M.S., aproximativ 5 7o din popu-
la{ia globului este puftAtoarea unei anomalii clinic
semnificative a uneia din genele pentru hemoglo-
binI.

Clasificarea patogenicl a anemiilor hemolitice
prin anomalii congenitale ale hemoglobinei distinge:

in componenta hemoglobinei
sindroamele talasemice) gi care

hemolitice clonice conqenitale.
sixcturale, ale hemo-

responsabile
cronice (exemplu,

hemoglobinoza S =
globulie qi cianozl.

), cAt qi de poli-

Genele p I'

Sidroone ldasenke

Defini$e qi epidemiologie. Sunt anemii hemo-
litice congenitale datorate unui deficit cantitativ de
sintezl a laniurilor globinice ale moleculei de hemo-
globintr. Formele minore (heterozigote) sunt printre
bolile genetice cele rnai frecvente: formele maiore
(homozigote.l sunt mai rare, dar gave. Se apreciazd
cd,3-8Vo din populalia Americii de Nord, de ori-
gine greacl sau italianl Ei 0,5 Vo dintre afro-ameri-
cani sunt purtdtori ai genei pentru beta-talasemie.
In Orientul Apropiat qi in bazinul mediteranean.
p2nd la, lS-3OVo din indivizi pot fi purtitorij genei
pentru beta-talasemie! In unele regiuni din Asia de
Sud-Est, 407o din populalie au una sau mai multe
gene penal sinteza langrilor globinice anormale!

Fiziologia gi fiziopatologia sintezei hemoglobi-
nei. Hemoglobina este o molecul[ tetramericl, com_
pusE din 4 lanlui globinice qi din 4 molzcule de
liem (ultimele, la rAndul tor, alctrtuite din Fe++ gi
din nucleul t?rrohidropirolic - protoporfirina IXj.
Hemoglobina joactr un ro1 esenlial in transportul
oxigenului la lesuturi. Saturalia hemoglobinei - in
func1ie de presiunea pariiall a oxigenului - se face
dupf, o curbd sinusoid[, particulard, permiJAnd atit
fixarea mai bunl a oxigenului la nivel pulmonar,
cat $i eliberarea acestuia 1a nivel tisular. Exercitarea
rolului fiziologic al hemoglobinei presupune o inter-
aclilne normaltr intre lanprile alfa gi non-alfa g1o-
binice ale moleculei-

Genele pentru sinteza lanlurilar globinice snt
grupate in 2 familii (fig. 13.7):

a) Familia genelor a, compustr din 4 gene func-
{ionale o, eare codi{icf sinteza langrilor o-globi-
nice, gi sunt situate pe cromozomul 16:

o genele u,1 $i c[2, cu o secvenli de codare iden-
ticd; gena cr,2 este situattr in pozilia 5,pe lanpl
ADN fa15 de congenera ei qi este - in mod nor-
mal - exprimati de 3 ori mai mult;v,r-* & +b""'&t"

.r-'t'l Lf E

c"n"r" ., 3, g v+#W'L_ sjl__g_ 5, cromozomul 16 {o,o- %+;

. /$ Anomal i i le
sM'ei*fr6n@,

{* f  -  h4-d
-C

C
5' Cromozomul 11

kilobaze

Fig. 13.7 - Structun genelor pentru lanlurile globinice (modificat dupd S.H. Orkin, D.c. Natharl 1gg).



. gena (, care codeazf, laniul (, prezent la em-
brion;

. gena 0, cu expresivitate slab[, atat in cursul
dezvoltirji, cir gi la adult.

b) Fatnilia genelor B, compusl din 5 gene [rnc-
{ionale situate pe cromozomul 11:

. gena B, care codificl sinteza lanlurilor B;
o gena 6, care codificd pentru lanful E;
. gena e, care codifrc{ sinteza lanlului embri-

onar a;
o genele T G ti y A, care codifictr pentru lanlul

y (fetal).
Variantele de hernoglobine utnane normale sunt

prezentate in tabelul 13.XX[.

Dezvoltarea sintezei lanlurilor de hemoglobini la
embrion, fllt gi copil este redati in figura 13.8.

ln viala embrionaril, se sintetizeazd inilial lan-
lurile embrionare (, e gi cr; sinteza acestora ince-
teaz[ precoce in cursul vi4ii intrauterine. ln perioa-
da feta16, se sintetizeazl lanprile o gi y, rata de
sintezl a acestuia din urmtr diminuind treptat panl
la nagtere gi - apoi - rapid in viala postnataltr
(pAn[ la 6 luni)- Sinteza langruilor p-intrauterin, dar
se dezvolttr accelerat dup[ na$ere, ajung2nd Ia va-
lorile de 1a adult in jurul vfustei de 6 luni. Sinteza
lanlurilor 6 debuteaztr, de asemenea, antenatal, dar
se produce indeosebi duptr na;tere.

HbF (cgy) reprezinti 60-90% dtn hemoglobina
circulant{ la nou-nlscut; concentralia sa scade rapid
postnatal, valorile normale pentru adult ale diferi-
telor hemoglobine fiind atinse la varsta de 6 luni.
La copilul peste 6 luni gi la adult, tipurile de hemo-
globintr normaltr sunt HbA (95-98Vo) Ei HbA2 (1-
3,57o): HbF reprezinttr mai pulin de |Vo (tabelul
I3.XXII).

Reglnrea expresiei gerglDr pentru sintez,o lanluri-
Iar globinice demonstreaz[ specificitate pentu sta-
diul de dezvoltare, specificitate tisularl (pentru !esu-
tul eritroid), nivel ridicat al expresiei gi echilibru
intre sinteza lanlurilor de tip c gi non-c.

Variantele de hemoglobine anormale intalnite in
patologia umand sunt prezentate in tabelul 13.XXm.

Flziopatologia sindroamelor talasemice. Sin-
droamele talasemice sunt consecin(a unor anomalii

TABELAL B.NQI

VARIANTELE NORMALE
DE HEMOGLOBINE UMANE

Helrogf obinele ernbrionare
Hemoglobina Gower (q2€2)

- Hemoglobina Portland ({,zy2)
Hemoglobina Gower 2 (cr2e2)

llernoglolrinele fetale
- Hemoglobina F (<r2y2)

Hemogloblnele,,adulte'f
- Hemoglobina A (cr2p2)
- Hemoglobina A2 (c{262)
- Hemoglobina Alc [hemoglobina glicozilar[ - a, (p - N-glu-
cozd I),2)

50

% din sinleza 40
total! d6
bnl'rl @
globlnic!

I

10

24 24

Vhla prer|atal!
(sIpttrm6ni)
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Fig. B.a Dezvollarea sintezei lanturilor de globind la embrion, fer $i copil (modificar dupd S.H. Orkin, D.c. Nathan, 1g8).



HbH (p4)

HbBafl (y4)
HbS (a2B2 5 val)
HbC (cr2p6 lyt
HbE
HbD
0.a. (multe vadante)

TABELAL B)OQII
VARIANT.ELE ANORMALE DE HEMOCLOBINA

INTALNITE IN PATOLOGIA UMANi

- drepanocitoztr
- unele afecliuni cu dereglare a eriuopo_

rezel (anemii aplasl ice congenitale, sin_
droafie diserilropoielice congenitale)

- srndroame klasemice
- peruistenla eredirard a HbF (IIPFII)
- smdroame lalasemice
- drepanocitoz!
- hemoglobinoze

ducind la hiperhemoliz[ inhamedulartr (eritropoiez[
lngficientii) gi hiperhemoliz[ periferic['extravascu_
lar{.

- 
incercarea..de. comq ensare penru cre$terea sin_

rez.et unuta drn lanlurile de globintr neafectate de
oeTecrut eredrtar gi codifieate de acelasi sruo de
g_ene funcgionale conduce in p-talasemii f:" 

"?sLr."IT iHl day).si ta cresrerea HbA2 (Hb .;s, h
lormele heterozisote.

REs-punsul cJmpensator la hiperhemolizX este
cauza hiperplaziei eritroblastice, cu expansiunea mI_
duvei osoase hematopoietice gi modifrcdri scnetetice
caractenstice (afectAnd craniul _ fig. t3.9 A gi B,
coloana vertebraltr, oasele lungi ad m"*U."toi, 

"r,fragilitate osoastr crescuttr qi -fracturi 
p" oi-pur*

roglc), ca $r dezvoltarca focarelor de hematopoiezl
extramedulard (hepatosplenomegalie, .,mase'Omo_
rale" paravertebrale).

_ Hipoxia cronicl datorati anemiei necorectate duce
la intArzierea cre$erii somatice, retard psihomotol
r,1tgd pubenar 9i suferinli multiorganictr lmiocaridrca, muscula.rA, a sistemului nervos periferic g.a.).
. Hiperhemoliza coirduce la catabolism u"".rrtout

1l hemoglobinei, cu icter, hiperbilirubinemie necon_
Jugatt, liriaztr . biliaril pigmenrartr gi eliberare in
exces a fierului (sideremie crescutil, 

-depozitare 
vis_

ceralI in exces a fieruluil _ aceasta din urm[ res_
ponsabill de hemosiderozd hepatied, hemosideroza
po"-{i:i,. afectare pluriendocrinX cu diabet za_
naraq detrcrt de hormon de cregtere, hipotiroidism,
hipogonadism g.a.)

. Diagnostic paraclinic ln talasemii. Elcctroforcza
hemoglobinei este evocatoare in a_tataiem;ffiJ

{TnEPr?*1.nra Hb Bart (Frbyd $i p";i;;,"ii
cirnd evidenliaztr valorile crescute de tibF (cr6r) gi
HbA2 (€b62).

. " 
Srudilll sintezei lanturilor de hemoglobind aduce

lnrormalu suplt,mentare gi poate demonstra scdderea
$nrezer tantunlor cr in q_talasemii, cind electro_
foreza hemoglobinei este normall, indicdnd necesi_
tatea practictrrii studiilor de biologie molecularl.

Studiul prin metode de btolo{ie moleculii algene.lor penlru Slobind (so.sdiul pltrnom"rnriJ J.
I:"T"F:, amptrticarea grin rcR a fragmentelor ADNgl erectroloreza in gel cu gtiljzarea comparativd a

lfi -\t)'yeu*,t* " HL -t-#.;.,,
._.-r-.Depozirarea-vjsc",ura u Kuft*#{?#;f, f" {K.kg.-,rnleslinali crescule a .acesruia {tn rupon 

"u 
-"^palri;ui"""[j,iai: { yJ

ittr enbopoietic), ca gi de halamentui ra_nsfuzional *"ni",11; 0 '
de 

-m-asd 
erirrocirml aduc I mg de Fe elemenlal). Corelar. Ieri_una senca are valori qescute-

ale genelor care conAoleazd sinteza lanlurilor ct- sau
B-globinice (delegii totale, <lelelii pa4iale, delegii sau
inse4ii de nucleotide, mutagii punciuale foarie va_
nate la njvelul genelor. aproxi mativ 100 asemenea
mutalii- fii nd curoscute pdni in prezent;. Microdele_
Frfe . $i mut^agile punctuale afecteaz| hanscriplia
genei, mailrafia acesteia, translalia, stabilitatea sau
traducerea mesajului genetic la ARN, stabilitatea
lanfului globinic sintetizat sau capacitatea acestuia
de a se asocia altor lanluri gtobiniie pentru a forma
o moleculd de hemoglobintr. Un tablou de tio tala_
semic poate releva gi w dublu heterozigotisi (aso_

9i3rea .a 2^ .1ut$ii pentru talasemie, de exemplu
talasemia 6/po, frecvent[ in Grecia, sau asociela
unei.mutalii de tip talasemic cu o mutalie shuc_
turali 

^a 
genei penul hemoglobind _ HbS, HbC,

rroE; ln acest uttlm caz, tabloul este acela al unei
forrne- mai pulin severe de talasemie maiore sau ai
unei drepanocitoze in caz de asociere 

"u 
ffUSy.

. Hemoglobina Lepore esle compusd din languri ct
$i lTrlu.ri de fuziune B - E: la eLctroforeza hemo_
globrner. ea a-fe mobilitate de Hbs.

. $i .unele _mutagii structurale ale genelor pentnr
glob.in[ pot determina un tablou de talasemie, ca, de
exemplu, Hb Constant Sprhry 1in Asia de Sud_bst1
s.au H.bC Philadelphia 1li afri-americani), 

"-. -nlduc. la un tablou de e-talasemie, sat HbE, HbIndianopolis sau Hb Geneva la un tabtou ie 
-p_

talasende.

^ 
Deficitul de sinteztr al unuia din lanlurile cl_ sau

B-globinice conduce la sclderea sinrezii t;rb-
binei, .ceea ce determini caracterul trlpocroni !imicrocitar al anemiei.

Excesul de tanpri globinice neafectate duce laprecrplta.rea acestora in eritroblaqti qi eritrocite, con_



Fig. 13.9 A qi B: Aspect fenotipic al unui bliar in valstx
de 9 ani cu beta-talasemie. (Colectia Dr. Carmen Ciofu.)

unor oligonucleotide specifice) asigurd diagnosticul
de certitudine, pernite stabilirca prognosticului gi
face posibil diagnosticul stlrii de pur€tor gi dii-
gnosticul prenatal.

. Sinhoane a4alosenice

Sunt inlalnile la populagiile din Africa, din bazi-
nul mediteranean qi - in special - la populaliile din
Asia de Sud-Est. Clasificarea patogenici a acestor
sindroame diferenliazf, sindroamele co talasemice
(realizate plin absenla sau nefunc$onalitatea totali
a celor 2 gene cr; deficitul de sinteztr al langurilor
c[ este total; cel mai frecvent este vorba de o dele-
1ie totali a genelot de sindroamele c+ talasemice
(datoritA absentei sau diminuirii exprcsiei unei sin-
gur€ gene cr din cele 2 de pe acelagi clomozom,
pemiiand o sintez5 rezidual{ a lanturilor cr: cel mai

frccvent, este vorba de delelii parliale/dele{ii largil,
dar qi de micr.odelelii qi mutalii punctuale).

Expresia clinictr a sindroamelor c.-talasemice (ta-
belul l3.XXlV) variazd in rapon cu dpul anoma-
liei genetice, starea de heterozigot sau homozigot a
individului (implicarea unuia sau a ambilor cromo-
zomi), precum qi cu numlrul genelor cr de pe cro-
mozomul 16 afectate de anomalia genetic[ (intre i
st 4).

Anasarca fetali. Este datorattr imp cerii tuturor
celor 4 gene ct (hombzigotism cco) qi absenlei totale
a producelii lanluilor ct. Hemoglobinele sintetizate
in utero sunt: Hb Bart (y/, in propo4ie de 807o,
I{bH (pt qi IIb Pordand (12y). I{bF, HbA gi HbA2
sunt absente.

Clinic, se realizeazd anemie severd intrauterin[,
insuficienld cardiactr pi anasarcd fetall; existi qi
riscul toxemiei gravidice la mamd.

Evolulia este, obiqnuit, spre deces intrauterin, cel
mai frecvent la 30-zlo slptlmini de gesta{le sau
pulin dup[ na;Gre, Cateva cazuri au supravieluit,

' cu anemie sever[, dependentil de tratamentul trans-
fuzional cronic.

Hemoglobinoza H (p/. Este consecinta dublului
heterozigotism crolo+, implicind 3 din totalul celor
4 gene a. HbH sintetizattr nu poate participa la
transportul normal al oxigenului in condilii fizio-
logice.

Clinic, se realizeazd anemie hemolitic[ cronicI
relativ severd (nivelul de bazd al hemoglobinei cir-
culante fiind de 7-9 g/dl), pe ftotiul de singe pe-
riferic eviden;iindu*se microcitozd, hipocromie mar-
cati. gi reticulocitoztr'(peste SOEI). Icterul Ei spleno-
megalia sunt constante.

Electroforeza hemoglobinei evidenliaz[ HbH (Ft)
in proporfie de 0,5-30%, la na€tere frind crescut^I pi
Hb Bart (yr. Gravitatea tabloutui clinic qi a evolu-
liei este dependenttr de tipul mutaliei in cauz[- Ane-
mia este dependentd de tratamentul tansfuzional
cronic. Pot surveni gi crize de hemoliztr declanpate
de medicamente sau infeclii.

Alfa-talasemiile intermediare. Sunt rezulatul he-
terozigotismului &+, mutalia aflAndu-se la nivelul
g,enei, a2 (sunt implicate doar 2 din cele 4 gene,
dar fenotipul realizat este mai sever, datorit[ pre-
ponderentei funclionale normale a genei cr2).

I Delelii foafte largi au fost demonstate la copiii cu retard
mental si d.-talasemie.



Clinic, se produce anemie hemolitictr ugoard./
medie, cu necesar transfuzional intemitent

Paraclinic, se noteazd anemie microcitartr. cu
morfologie anormaltr a erinocitelor gi inbluzii intra_
celulare 1a coloraliile supravitale.

Alfa-talasemiile minore. Sunt produse la hetero-
zigolii ca sau la homozigoEii cr+ (sunt afectate z
gene din 4).

Clinic, anemia este discreti. pe frotiul de sdnse
pedferic se noteaze microcitozd gi hipocromie, nei-
sitdnd diferen;ierea de anemia prin caren!tr de fier.

Electroforeza hemoglobinei demonstreaiI niveluri
normale de HbA2 qi HbF (ceea ce permite diferen_
lierea de B-talasemia heterozigot5); doar in perioada
neonatal[ se evidenfiazd Hb Bart 1%, diagnosticul
etiologic fiind stabilit prin studii de biologie mole-
culari. Nu necesitS tratament.

. Alfa-talasemia silen$oasi. Se produce la hetero_
zigolii o+ (o singurd gend din totalul celor 4 este
afectati).

Clinic, este asimptomaticl; expresia clinici este
posibild doar in cazul asocierii cu o alt6 anomalie
constitulionald a hemoglobinei, care trebuie clutat{
sislematic in acest caz.

Frotiul de singe periferic este normal sau relevl
- uneori - o microcitozd izolattr si discreti. Hb
Ba-rt poate demonstra o crestere uqoard doar la naq_

. Shdrome ftlahsenice

Clasificarea patogenici a acestora este prezentatl
in tabelul I3.XXV.

TABELUL 13.XXN
ASPECTELE CLINICE $I HEMATOLOGICE ALE PRINCIPALELOR FORME DE TALASEMIET

Homozigot p.

Homozigot F+

Heterozigot po

Heterozigot p+

Heterozigot p,

Heleroigot 69

Heterczigot T8p

aa.tsl{.sernii
Purtilor cr
Tara pentru
c. - talasemie

Hemoglobinoza H

Talas€mia iDtelmedia

interrDedia (poate avea

Nou-nlscut: hemolitici cu
splenomegalie
Adull similar heterozigotului dp

asimptomaticl

c[-talasemia interrnedia

severd, norDobla$ti in
sangele peliferic

microcitard, normoblaqti ln sangele
periferic

anemie ugoatl

la coloralia supravilall,
anemie moderate

(y4):2A-30%
Copil Si adult: IIbH

Hb Bart (74): 8&.90%

I Dupt Hodg c.R., Adams J.c. III: Human Hffi

deces in utero satr la



Clinic, nou-ndscutul nu prezinti manifestilri din
cauza protecliei rcalizate de sinteza lan(urilor y. La
aproximativ 2luni de viald se instaleazd o anemie
triEScr-rohE. mOa-rme. pu 1i n r.e gene rati u e, ffi ;-
@13-lstunj
de viai6) se instaleazd tabloul clinic complet: pa-
loale intensd, subicter, intarzierea cresterii. heDato-
$r, lr| spectat, splenomegalie care devine importan-
ffi. 

"e-teiTdnbd-.iqGi6;-de 
volum a abdomenului,

- ., 
Anomaliile genelor pentnr lanlurile p responsa-

bile de producerea B-talasemiilor sunt, cel mai frec_
vent, dele{ii parliale sau mutalii punctuale afectAnd
transcriplia genei, maturatria sau traducerea mesaiu-
lui la nivelul ARN mesager. Expresia clinictr va-
riaz[ cu starea de homozigoVheterozigot a indivi-
{ul 'i afectat, cu tipul muta{iei, precum $i cu gradul
de afectare a sintezei lanlurilor p in formele B+ de
talasemie.

splenism cu creqterea rapidd a necesarului trJfri6-
zonal, suplqllAf,czu€, .', tr€r (hemocromatoZa de--
cundard), Hemocr.omatoza are localiz{ri 5i manifes_
tiri diverse - hepatice (fibroztr hepaticd, cirozd he-
patici), endocrine (diabet zaharat, hipogonadism,
hipotiroidism), cardiace (prericardittr, insufrcienll car-
diactr, aritmii severe), ,,mase'. de gesut hem-aropo-
ietic extlamedular, cu localizare in special para-
vertebral[, intratoracictr, litiaz[ pigmentar[, ulcere de
gamb6, neuropatie periferictr, complicalii viscerale
ale 

^ 
transfuziei sanguine.

In ceea ce priveqte evolugia, ln absen{a tratamen-
tului adecvat, se face spre deces - de regultr in
decada a 2-a de via$ - ca urmare a complicagiilor
cardiace ale herncsiderozei gi. mai rar, ca urma-re a
cornplicatiilor cirozei hepatice sau a infecliilor inter-
curente.

Beta-talasemia intermediari. Este forma reali-
zattr 1a homozigoEii p+, cu persistenla suficient[ a
sintezei lanlurilor p pentru a menline valori alE Hb
circulante intre 6-9 g/dl gi de a determina un tablou
clinic alenuat.

Manlfestdrlle cllnlce sunt atenuate, iar comoli-
caliile specifice apar - ln general - mai tardiv (de-
formtrrile scheletice, hepaosplenomegalia g.a.). Hemo-
sideroza este lnsd prezentd datorit[ absorbtriei cres-
cute gastrointestinale a fierului, necesitind o dietll
cu un aport mai redus de fier, monitorizarca concen-
ta$lor feritinei serice $i, eventual, instituirea trata-
mentului chelator.

Beta.talasemia mlnori, Este realizattr, in cele
mai multe cazuri, la heterozigolii po/p+, Un tip rar
de delelie a genelor pentu lanlurile 7-6-p-globinice
rcalizeazl, un tablou similar lntrucdtval.

Clinlcn sunt absente manifesttrrile caracteristice
talasemiei.

Paraclinic, se observ[ pseudopoliglobulie, cu micro-
citoztr (VEM = 65 fl) 9i hipocromie (ffiM < 26 pgl
dl). Uneori, se poate nota o anemie uqoar[, puJin
regenerativi (valoarea hemoglobinei circulante fiind

anemia Cooley), Este
6ft6agote po.

Hemo-
brun-

examenul sAngelui periferic demon-.t,
5ffila unei anemii severe, cu microcjtgzd
mie marcattr, poikilocitozl extremT Si he-

Eryglseltele--au-
, traduc&id eritrooo-

uneofi. un numtrr mare
de eritlocite nucleate- ln sdngele perifer.ic, in special
duptr splenectomie. Inainte de instalarea hipersple-
nismului, Iliperleuc@
cg!!!glte. Examenul mtrduvei osoase eviden$aztr
hiperplazia eriboblastictr; sideroblagtii sunt pr€zenti,
iar depozitele de fier medulare sunt crescute. Biliru-
bina neconjugatl are valori crescute ln ser, fierul
seric este crescut, CTLF este sclzutl, iar feritina
serictr are valorj crescute, ln laport cu mlrimea
suprainclrctrrii cu fier. Valorile crescute ale LDH
serjc reflecttr eritropoieza ineficienttr. Se noteazl, de
asemenea, hipercromia urinei, datorati excreliei cres-
cute de componengi dipirolici, in special duptr sple-

elementul esen-
--:-=----HOr e$e mult

c@radul de sintezd
reziduald a lanlurilor B), HbA este sctrzuti (80- 0Zo),
ial HbA2 are valori normale (<37o).

I Se poate nota totuli ln perioada neonataltr anemie hemo-
ftici cu microcitozA, nomoblastoz[ gi splenomegalie. Hemoliza
este autolimitatl, dar poate impune tratamentul substitutiv.

! :

{ter t?
trL ' +wAhu



cn 2-3 gldl mai micl decAt valorile normale pen-
tru varst6). Fieru1 seric este normal sau crescut.

Diagnosticul se stabileqte prin elechoforeza hemo-
globinei, caracteristice fiind valorile crescute de
IlbA2 b3,5%o); HbF are valori mai mari de l%o la
aproximativ 5OVa din bolnavi (intre 2 $ 6Vo). La
un numfu foarte redus de bolnavi. IIbAo are valori
normale, in timp ce HbF e"r. 

"..s.uti- 
la 5-l5%o

(6/p talasemii).
Diagnosticul diferenfial trebuie f?icut cu carenta

de fier, p-talasemia minord are ins6 poikilocitozl.
ovalocitozd gi - deseori - puncta[ii bazofile: pot fi
prezente ins[ gi hematii ,,in semn de tras la !intil..,
dar acestea sunt puline qi nu sunt patognomonice.

Beta-talasemia silen{ioasi. Este, clinic, asimpto-
maticd, iar tabloul singelui periferic gi elecrofoieza
hemoglobinei sunt normale. Diagnosticul se stabi-
leqte pomind de la ancheta famiU;A , plrinfii copi-
lului srmt unul eu p-talasemie minor6, iar celilalt
cu B-talasemie silenlioasd. Necesiti analiza sintezei
lanlurilor B in eritrocite.

Tratamentul sindroamelor talasemice:

hzeazd masl eritrocitartr 15-20 mVkg la interval de
aproximativ 4 sipttrmini; eritrocitele administrate
Aebuie sI fie cit mai proaspete. Sunt necesare fil-
he pentru deleucocitizare. Este indicat[ fenotioarea
completl a hematiilor donatorului pi receptorului, ca
gi crearea de cupluri donator - receptor; testarea
s6ngelui recoltat este obligatorie pentru HIV, \fHB,
YH9 S, - eventual - peni:u virusul citomegalic.
Trebuie administrate antipiretice inainte de trans-
fuzii, iar in caz de reacgii febrile transfuzionale se
'ttfhzeazl hematii sp5late.

. 
TratalnentL! .4:. cV:lare a fierului utilizeazl des-

fero-xaminaQesfera\caref orm-zd-un-i6rnplEi
cu fierul in ETffieste excretat prin urin6. T/2
sclzut al preparatului face sI fie necesard asisu-
rarea unor concentratii mari gi prelungite de me-di-
cament ln sAnge. Se administreazj prin perfuzie sub-
cutanatf,, cu pompl de perfuzie, 8-12 ore/zi timp
de 5-6 nopfi pe strptimintr. Dozele medii sunt de
45 mSlkElA. Este necesari, de asemenea, introduce-
rea precoce a acestei terapii, inainte de instalarea
hemosiderozei viscerale importante. Obiectivul tera_
piei chelatoare este menlinerea unui nivel al feriti-
ner--rydce-su.q 1 000 nglgJ, considerat netoxic.

^cAkrcseaA. 
elP !ggf. ent nfesara t F-taa*- .

rTrncrpata sa Indleage este indicele transfuzionai
ridicat (niveluri anuale de peste 2zl0 ml mastr eritro-
citarS/kg) sau cre$terea rapid[ a necesarului trans_
fuzional. Se practicd, de reguli, la copilul in vArstl
de peste 5 ani, cu toate precauliile luate in cazul
splenectomiei la copil (a se vedea ,,sferocitoza ere_

{@Wfrffi)are ca obiectiv reducerea numtrru-
lHoriiffijore (homozigote) qi se bazeaztr pe
d!qtp;l!!"t, stdrii le p,r c. n
populaFtle la care trecvenla mutaliilor este crescutd.
In acelaqi sens, este uttl gi diagnosticut prenatal (fra-
bil gi eficace prin tehnici .AFTiofogje;;Trulard)
in familiile in care ambii plrinli sunt heterozigotri

sqpL!!!g!4!-!!-e-!rgf. de asemenea, nebuie asieurai
un aogrt suficient de folali penur.r a evita aparilia
unei. carEfl-e-TercTdarlE-Sunr de evirat agenlii oxi-

polt cu gradul de expresie al defectului genetic. Ca
mdsuri generale, este contraind;

danli (care accentueazl hemoliza) si este indicat
tratamentul prompt al oricfuei infectrii.

cronlc $1 sistematic
menline

Per-

fuzional, fiind indicati, ln special, bolnavilor poli-
transfuzali;

. tgllJtpl&LLui _de mdduvd osoasd (TMO), care
este indicat in p-r;iAseffi-@o.re-Ta-Copilul avind
un donator HLA identic, neafectat in fritrie, chiar
la copiii care au primit tratament transfuzional cro_
nic. _ Se efectueazi inaiotea apari giei supraincdrclrii
masive cu fier, ca qi inaintea- apariliei unei afectlri
hepatice toxice semnificative.

. teJgpla genicd (nserlja in genomul bolnavului
a unei-lii-Ji6ffiate prnlu sin-teza hemoglobinei)
este, ln prezent, doir in stadiul de perspectivtr qi
de studii experimentale.

se baznazd pe:

10-20 mg/rgl

necesarului trans-

aparilia manifestSrilor' scheletice gi a hepatospieno-
megaliei gi minimalizeazi osteoporoza gi afectarea
cardiactr. Un obiectiv important este gi prevenirea
alloimunizdrii gi a transmiterii pe cale singuintr a
unor infec$i. In o"atamentul tratrsfuzional, se uti-

nivelul hemoglobinei cirdiGte
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Pecisle,tlo eredilori a henoghhinei f (lpF )l

Este datol'iti unei delelii intinse sau - mai frec_
vent - unor. mutalii punctuale la nivelul secven(ei
protnoter a genelor care codificd pentru lanful glo_
binic y; au fost identificate cel pulin 20 forme 

-dis-

tincte de HPFH, afectand mai multe grupe etnice.
Homozigolii sunt normali clinic, iar hematologic,

hemoglobina circulantl are valori normale, notAn-
du-se doar discretd microcitozd gi hipocromie. HbF
are valod crescute; in tipul heterocelular ea este
rcpafiizatd aleator in eritrocite.

IleteroTigolii sunt - atat cLnic, cit qi hemato-
logic - normali. doar elecrroforeza hemoelobinei
eviden$ind valori crescute ale HbF (intre t\i ZOU".
dupd tipul mutaliei).

Fotmele africane sunt rezultatul unei deletii in-

1inse, car-e intereseazX intreaga gen{ pentru ianlul
p-globinic; comutarea fiziologicl de la sinteza lan-
lului y la sinteza lanJului p nu se poate produce la
acegti bolnavi. Pentru heterozigo{i, nivelul HbF este
de 15-30%; radi homozigo{i au valori ale HbF de
1007o; exceptind uqoara microcitozd, celelalte va-
lori hernatologice sunt nor.male. Formele africane
sunt caracterizate gi prin distribuEia uniform[ a hemo_
globinei F la nivelul tutulor eritrocitelor. (tipul pan-
celular HPFH).

Existi gi dubli heterozigold (IlbS/tipul african
HPFH) care au niveluri de t{bS sirnilare cu acelea
din drepanocitozI; aceasti combina[ie este, lnstr,
clinic benigni, prezumtiv. deoarece nivelul crescut
al I{bF in toate eritrocitele inhibI procesul de si-
cklizare.

Aaonalfr struclwah ale henoghhiaei

Au fost identificate cca 600 variante shucturale
ale hemoglobinei. Cele mai multe sunt rare, dar.
cateva - inclusiv unele cu manifest[ri clinice severe
- apar cu frecvenli crescute h unele populalii. Cele
mai multe hemoglobine anormale sunt identificate
cu ugurinp la elecaoforeza hemoglobinei; unele
sunt insd electroforetic silenEioase qi necesittr studii
specializate de laborator pentru diagtosticare.

. Ihgywitozt-tunllg!(@

Patogenie. Hemoglobina anormalI este rezulta-
tul unei mutalii punctuale la nivelul genei pentru
sinteza langurilor I (HbS=cr2lp26 gtu*ui;. tn iormtr
oxidat6, HbS se comport?i normal. Cind se aflI insd
in formd redus{, HbS potimerizeazd prin acliunea
dintre valina anormal[ din pozilia 6 9i regiunile
complementarc de pe lanlurile p ale unor molecule
adiacente de HbS. $i alte molecule anormale de Hb
in cadru1 unei st[ri de dublu heterozigotism par-
ticipd la polimerizarea dezoxi-HbS (HbC, HbD, IIb
Los Angeles, HbO Arab); HbA particip[ intr-un grad
mai redus, in timp cp prezenla HbF inhibi polime-
nzalea.

. Prin precipitare, se formeazl mici agregate intra-
erift.'citare, apoi frbre elicoidale, care se grupeazf
in fascicule dgide, asemdndtoare cristalelor, impu-

Deffni{ie qi epidemiologie. Este o boali fami_
liald, ereditarS, transmis{ autozomal dorninant. Boala
survine doar la homozigofi, falciformarea necesitind
o.c@16 g/dl  er ino-
cite): Este mai frecvent indlnitd la popula$ile de
culoare din Africa Cennaliz, Antile gi S.U.n., ta
populatrii le din Orientul apropiat !i blzinul medi-
teranean, ca gi in unele regiuni din India.

:T9"'ds+9Jer-eJ@!g Q<'ce s ut de
IarcUormare ).
---Fa-ldildifirarea este insolitd de sc5derea deforma-
bilitilii eritrocitelor, de limitarea capacitl{ii lor de
pasaj la nivelul microcirculaliei gi blocarei acesteia.
Precipitatele intraerihocitare determintr Si alterlri ale
membranei eritrocitare, cu hemolizl consecutivd.

- intre 0-3 luni, este vorba de un sugar asimpto-
matic, protectia fiind asociat[ de nivelurile lnalte
inci de HbF;

- intrc 3 luni-5 ani, se noteazd o anemie hemo-
litictr cronietr moderattr (Hb circulanti 6-9,5 g/dl),
in general bine toleratl gi splenomegalie cu asple_
nie_ nroderatX (obiectivattr prin prezenla corpilor
Jolly pe frotiul de shnge periferic).

S:l4r:maLUala-picior" ldacttltta acuti drepa-
nochrI) 9!te, desdbfilEjglggr pexbr *r,, ,"": 

_

staleaztr trFi tipuri de compllqa1ii 1,.crize.,;lf infarcte

"iss'"td1j$$t *':f $$csr!s@ efrirzei'
laDroul qtrruc vanaza cu vafsta copilului:

1 Hereditary Pe6istence of Feral Hemogtobin. 2 Heterozigotismul asigurl. proreclia fa!tr de paludism!



6-18 luni Se manifestd pr.in tumefacgie acutd sime-
-tric[, deseori gi dureroasd. a dor.sului mdinii qi pi-
ciorului, cu impotenti funclionali. Tegumentele sunt
sub tensiune, lucioase qi sensibile; edemul se poate
extinde la palme qi plante, la falange. Se insopgre
de febrl moderati (38-38,5"C), in absenla infeCtriei.
Dulerea marcatd poate conduce la insoninie. Durata
episodului este, obignuit, de 3-5 zile. Examenul
radiologic este - inigial - normal, ulterior demon-
shand leziuni osoase disfuctive gi reparatorii exten-
slve.

Intecliile lrccvente {i E/aye sunr alte manifestiri
carEcGiiStcalTFifrE-aa-u-ftu-pneumococ I trebuie
suspectate in timpul orictrrei ascensiuni febrile gi
sunt camcterizate prin evolulia brutalS qi sever6 (pneu-
monii-; meningite qi septicemii). Reprezintd pr.ima
cauzi de mortalitate la copilul sub 5 ani. Se no-
teazd infeclii severe qi cu alli germeni: Salmonella,
H. influenzae, E. coli-

cuttr. splenomegalie enorml qi dure6EI-Ti-::*fii

nare gi bronhopneumorii. Afectarea neurologicd _

legattr de AVC (acciderite vasculare cerebrale) tom-
botice - se manifedtl prin hemiplegie, convulsii,
afectarea nervilor cranieni !i aiburtrri vianale, cu mare
risc de sechelaritate (care afecteaz[ cca 1e(% din
copii, in special de virst[ mai mare qi adolescenli).
Priapismul secundar trombozei corpilor cavernoqi
conduce la impoten![.

Alte complicalii sunt: erbroblastopenia acutd
(datorati infec$ei cu parvovirus B19 gi care se
manifestd prin agravarea rapidi a anemiei, reticu_
locitozd sctrzuti, paloare, absenla durerilor splenice
$i tablou caracteristic la examenul mdduvei oioase):
hemosideroza visceraJd Si litiaza biliard pigmentaii
(deseori simptomatictr gi mai frecventtr la adoles-
cenlii qi adullii tineri). Dup[ varsta de 15 ani, cri_
zele se rdresc, dar se dezvolttr afecliuni cronice de-
generative (retinopatie, ulcer de gambd, 1itiaz6, insu-
ficienld renald cronicd, osteoartropatie, miocardo-
patie ischemicd. insuficienltr respiritorie cronic[ qi
cord pulmonar acut etc.). Retardul staturoponderal
$i p"Ft- este frecven! ca gi tulburfile psiholo-
grce !r de comportament.

Examene complementare: examenul sinselui
periferic demonsffeazl o @mie 66a-eEi}.,, (Hb =
6- I 0 g/dl ), n ormocro mtr, torm-Titteffi -n erativ[.
SemneledeIiiG6SiEzI;ccen-ddG;utrep-ifiEF

. . -1a-| | .

cazurile cellmai severe - goc -fr6i-tal.

lnn'e 5 qi 15 ani, tablout iFd6ffiat de cizete
vas ooc I uzi v e h ip e r al g i ce. Infarctele spledce EF;AG---
conduc la scdderea diinensiunilor splinei; splina se
fibrozeazd qi se poate calcifica. Crizele osoase sunt
cele mai frecvente, sediul maxim al durerilor fiind
metastazele oaselor largi qi corpii vertebrali, Dure-
rea atinge maximumul la 1 ori de la debutul crizei
gi dureazd 3-5 zile. Semnele inflamatorii locale gi ge-
nerale sunt discrete; in cazul ptezenlei acestora se
impune suspiciunea de osteomieliti. Crizele osoase
pot evolua spre necroz[ osoas[ sau a mlduvei
osoase. Crizele abdominale mimeaztr un abdomen
acut3. Crizele pulmonare se manifestI prin dureri
tolacice, tuse, febr[, hipoxie, hiperleucocitozd, radio-
logic not6ndu-se infiltrate pulmonare. Hipoxia agra-
veazi falciformarea gi crizele pulmonare pot fi mor-
tale. Se .impune diferenlierea de infarctele pulmo-

. 
I ln absenla anricorpilor specifici fal{ de polizaharidul capsu-

lar, apirarea depinde de funclia fagocitard a sistemului retic-ulo_
endolelial. Funclia fagocitarE a splinei esle scezul5 la copilul
SS. In plu. nivelul opsoninelor serice esle ictrzul.

z Mai Iar, se noteazl qi sechestralie bepatici, mai pulin
seve^r5 (ficalul esre md pu{in disrensibil decat splina).

3 Diagnosric diferenlial cu perilonila pneum;cocica $ co-
lecistit[.

tate de policromatofilie, reticulocitoz| (5-20V.1.,

Se pot intAlni qi

de la bolnav la bolnav, intre 2 gi 2OVo, valorile r;res-
cute avdnd un efect protector pentru crizele vaso-

I Acestea sunt insd frecvente duptr supunerea edtrocitelor
la condilii de anaerobiozl (testul de falcifolmare).

ocluzive). De asemenea, HbA2 poate fi prezenti in
afEg-pe oadei de sugar- |
_ _(_C_onfirm*'ea diaenoqliculul ne face prin i{e-sgul de
talci tbrmare,a/electroforeza hemoglobi nei, pli {Gh,l
de solubilitate aTbs-ttnarnFrrcrncenu.af co-nqi_

hansformare ire versibi I). Numh'f-AE-feucoci te este,
. rFs^"r  / ln- tnnnn/, ,1,  ^. ,  ^-- , !^- : -^--^ --r :  "  

Lcrescut (10-20 000/FI), cu predominanla p"i;"i;-* l.
nuclearelor, iar numtrrul trombocitelor este _ obis/*{ /
nrr i r  

^ra.- , ,+ ^tx) ,^,^ 
,  t .  ' lnuit - crescut. Mdduva osoasd. esie marcat hioei-

celgljuq, c!_blperplazja-lgiei eritroblast.ice.
(E@pforeza hemoglob@i prezint^{ doar banda

HbS (la eGiF6lbreffiediu- alcatin, u"&-m-Gl
gtffi, inu.e benzile HbA qi FIbA/; se poare int6lni
qi banda HbF, care diminueaztr mai pulin rapid
postnatal decAt la individul normal (valorile de- la
adult se ating abia la 5-7 ani; nivelul HbF variazI



nand un agent reducdtor, se obsarv[ un precrpitat
turbid cdnd nivelul HbS > l|Vo), ca y prin iden-
tificarea HbS la p6rinli.

Diagnosticul prenatal este posibil prin tehnici de
biologie moleculard practicate pe amniocite qi vilo-
zitdli coriale (detectarea substituliei pelu-+val); existl
$i teste care fac posibil diagnosticul ln perioada
neonatald,

. Ihepznodton heterotigord (HhA/,lbSt

Bolnavul este, in general, asimptomatic. Exame-
nu1 s5ngelui periferic este normal. Elecaoforeza hemo-
globinei demonstreazi valori ale HbS de 35-457o.

Pot fi prezente rare episoade de falciformare (cu
episoade vasoocluzive, infarcte splenice g.a.) ln anu-
mite condi$i (altitudine foarle crescurtr, zborul in
avion f?ird cabin[ presurizatd, pneumonii acute se-
vere cu hipoxie, hipoxie in cursul anesteziei gene-
lale, efofturi fizice intense). Singura atingere cro-
nic[ mai frecventl este cea renali (episoade de
necroz[ papilarl cu hemiiturie macroscopicl, sc[-
derea capacit{ii de concenaare a urinei). Principalul
risc este legat de transmiterea bolii qi impune- sfa-
tul genetic qi diagnosticul prenatal la copilul con-
ceput de pdrinJi heterozigoli.

Aatamentul drepanocitozelor:

@.EducaEiapAri-nFlor gi copiilor v ize-78-[I6$i6iea riscului
infecgios qi recunoa$terea sechestrdrii iplenice, com.
plicaJii severe gi care necesit6 instituirea imediatl a
teraprei.

Este indicat5 vaccinarea antipneumococic[ poli-
valent5, anti-Hlb, antimeningococicd A qi B.

Profilaxia antibiotictr consttr in administrarea de
penicilin[ orall, in 2 prize zilnice, debutAnd la vfusta
de sugar Ei continuatd. pdnl la 6 ani.

Se recomand[ intemarea de urgenld in spital in caz
de puseu febril (>39"C) Ei introducerea prompttr a
rmei antibioticoterapii empirice, cu intenlia de a aco-
peri etiologia pneumococicl gi HIb (cefotaxim sau

nistrarea de fola{i. Transfuziile de mas6 eritocitar[
sunt indicate in saz de agravare a anemiei (crizd
aplastictr, sechestrare splenicl), av6nd ca obiectiv
corectarea hemoglobinei circulante pintr la v:i{orile
normale ale virstei.

Exsanguinohansfuzia, utilizind mastr eritrocitartr3
se practici in episoadcle vasoocluzive prelungite, ca
gi in preg[tirea preoperatorie a bo]navilor. Exsan-
guinotransfuzia, avind ca obiectiv sctrderea HbS sub
2O% gi a hematocrihrlui sttb 4OVo este indicattr ln
crizele pulmonare, in AVC trombotic sau in pri-
aprsm.

Tratamentul transfuzional cronic este indicat ln
episoadele vasoocluzive severe (AVC in special),
pentru prevenirea recidivelor, obiectilrrl fiind menti-
nerea HbS la concentralii sub 3O-4OVo, cu to;te
mtrsj4lle asociate indicate in aceste situafii.

(1D. fulenectomia. Intrl in discugie doar in cazul
epMJ6i?E-sectr*trare splenici severd sau reci-

lAlg-!!!t cu vizd etiologicd.. Cuprinde - in
prezent - adminiEffi-iiEEiF6 ffie- (care cre$re
valoarea HbF pesb 2Wa, sclzind incidenla episoa-
delor vasoocluzile, dar experienla este limitat{ la
copit) $i TMO allogenic (carc realizeaz| vindecarea
bolii, dar este indicat doar cazurilor severe gi care
dispun de un donator familial HLA compatiLily.

. Atn henogtobimze &d*, u*, natufi ymtwle h
tivehl getelor pen ru ldntwile heto sw dla -

Hemoglobinoza C (arpr6lrs;. Epidemiologic, este
frecventi in Africa de Vest. Homozigolii eIbC/IIbC)
manifesttr anemie hemolitictr moderati (Hb = 8-

? De evilat hipoxia. care poate avea con$ecinle dramatice!
J Este de evilat cre$terea vascozitbtii sangelui. prin menli_

nerea hematocritului la valori sub 60 .

pugn

_ . 
t 

"T!" 
fi lnlocuird cu amoxic ine, cate asiguri !i protectia

fatl de Haemophilus influenzae b.

in asociere sau nu cu un aminoglicozid).
Tgtttul episoafutor vasoocluzivi In for-



10 gidl), :l reticulocirozl (5-tO%) Ei splenomegalie.
Examenul frotiului din sdngele periferii evideriliaztr
celule ,,in semn de tras la tint6.. in aproximativ
1OO7o din cazuri. Diagnosticul se face prin eleeho-
foreza hemoglobinei. Cel mai frecvent, nu necesit[
transfuzii. Heterozigotii (I{bA/I{bC) sunt clinic nor-
mali qi asimptomatici. Doar examenul sdngelui pe-
riferic evidenliazd eritrocite ;in semn de tras- la
{int6". Dublul heterozigotism HbS/[IbC se manifest?i
pdntr-m tablou de drepanocitoztr homozigoti ate-
nuat.

Hemoglobinoza D. Este inrahitI ln India,
Turcia gi Africa. Are expresie clinicI numai in caz
de dublu heterozigotism HbS/HbD (foarte rar). Ta-
bloul clnic este mai sevcr decit acela al HbS/HbC
qi apropiat de cel din HbSS.

Hemoglobinoza E (a2p 2261vs1. Este fiecventtr in
Asia de Sud-Est, in special in Thailanda si in
Cambodgia- Clinic. in formele homozigote, tabloul
este de'p-talasemie minortr- Formele heterozigote
sunt asimptomatice, doar frotiul de singe periieric
prezentand uqoartr microcitozi qi hipocromie. Aso-
cierea cu B-talasemia HbE/po) nu este exceplionalA;
tabloul clinic este acela al unei p-talasemii' maiore.
Elecn"oforeza proteinei evidenliaid prezenla do-ar a
HbETi HbF.

Hemoglobinele instabile. Sunt produse prin mu-
talii punctuale la nivelul lanlurilor p- (7 57i) sau a-
globinice (257o), plin inlocuirea unui aminoacid la
nivelul regiunii hbminice. Au fost descrise pin6 in
prezent peste 100 variante. majoritatea rare E1 trans-
mise autozomal dominant. Se caracterizeazi prin in-
stabifitale moleculard, care conduce la denaturarea
qi precipitarea intraedhocitar[ a hemoslobinei. ln
formele cele mai severe, mase amorfe d-e hemoelo-
bin[ denaturatd (corpii Heinz) se ataqez[ membrinei
eritrocitare, lezAnd-o gi deter.mindnd heiroliza.

Clinic, se rcalizeazd anemii hemolitice conseni-
tale cu corpi Heinz. Hemoliza devine evidenid la
3-6 luni postnatal, cnnd HbF este idlocuit[ de IIbA.
Se manifest{ cu anemie hemolitici cronicd, de in-
tensitate variabild. cu icter gi splenomegalie, Se pot
produce qi crize de hemoliztr, care pot fi declanqate
de un agent oxidant sau de infeclii. Anemia este -
uneori - suficient de sever[ inc6t sd necesite trata-
ment transfuzional cronic. Unii bolnavi prezinttr o
cololagie brun inchisd a urinei, datoritd eicretiei de

mezobilifuscind (compus dipirolic, rezultat. al
metabolism anormal al hemului).

Paraclinic, in singele periferic se noteaztr ane_
mie, reticulocitoz?i, uneori punctatrii bazofile.

Diagnosticul se stabileqte prin: anamneza fami_
l.ialI, evidenfierea corpilor Heinz duptr o prealabild
incubare a eritrocitelor gi coloraEia supravitall a
frotiului cu albastru briliant crezil, demonstrarea ter_
molabilit{ii hemoglobinelorl, prin curba de diso_
ciere frecvent anormald (afinitate crescutil sau sc[_
zufii pentru O, qi - in find - prin evidengierea cu
metodele biologiei moleculare a mutaliei cauzale.

Tratamenful constd in evitarea igenlilor oxi-
danii qi terapie transfuzionalil cronici. Spl6nectomia
nu es(e curadvi, dar amelioreazd tablo;l cUnic si
evoluqia bolii.

Hemoglobinele anormale cu afinitate crescuti
pentru oxigen. Au fost descrise aproximativ 100
anomalii rare ale hemoglobinei, care se caracted-
zeaz6 prin devierea la stAnga a curbei de disociere
a oxigenului; ele elibereazi deficitar oxigenul la 1e_
sutud, determinand hipoxie tisularl. Stimulul hipo_
xic co-nduce la cregterea producliei de erinopoietind
gi poliglobulie secundari. Hemoglobina ciiculantd
are, tipic, valori de 16-19 gdl. Unele din aceste
hemoglobine anomale pot fi demonstrale prin elec_
troforeza hemoglobinei; altele (Hb Chesapeake, Hb
Malmd, Hb Kempsey) au motilitate electroforeticd
normalX, putind fi diferenliate numai prin studii de
biologie moleculari.

Hemoglobinele anormale care determini cia_
nozd. Sunt, de asemenea, rare. Trtrs[tura 1or defini-
torie este afinitatea .marcat sclzut[ penhu oxigen.
Sunt realizate prin substitulii de aminoacizi in-po_
zi.1ii ale moleculei de hemoglobind situate in apio_
piere de grupa hem, afectind atomij de fier ai he_
mului. sabiliz6ndu-i ftr pozi$a2 Fe3+ 9i determinend
incapacitatea hemoglobinei de a lega oxigenul.

Sindromul hemoglobinelor M este transmis auto-
zomal dominant. Singele are o coloralie brund, ehiar

. 
,..T"",91 de .grelipit&e la cald, Unele din hemoglobinele

instabile migreazl electroforetic cu HbA, de care nu pir fi dis_
tinse. IncElzirea hemolizatului la 5O"C sau tratatea iu solulie
tamponafE de izopropanol lTEa prcduc precipitarea bemoglo_
binelor inslabile tHb Kitln, Hb Halnmersmitb, Hb Abrahann
Lincoln).

2. Pozilia Fe3+ conferi stabilitatea la enzime qi agenli rcdu_
cEtori ai merhemoqlobinei.

unur



cand este complet oxigenat. Semnul caracteristic al
bolii este cianoza, care este prezenti de la naqtere;
dacd substitu[ia inrerseazl langurile Cr 1ex: ijbM
Iwate), gau debuteazd la 4-6 luni postnatal, dacl sub-
stitulia se produce la nivelul lanprilor p (ex: HbM
Saskatoon). Diagnosticul diferenlial se face cu alte
9auze. _de eianozd congenitali. Cianoza nu rtrspunde
la acid ascorbic qi albastru de metilen i.v- 

-

In general, sunt anomalii clinic benigne gi r;u
necesitd tratament; poate exista qi poliglobulie coiri.
pensatorie. Methemoglobina nu dep[gegte 25%.dtn
totalul Hb cilculante. Doutr din variantele de IIbM
- HbM Saskatoon gi HbM Hyde park - sunt gi in-
stabile qi pot detemina anemie hemoliticl cronictr.

Electroforeza hemoglobinei poate identifica unele
din aceste hemoglobine.

Methemoglobinemiile rezultate ca urnare a Dre-
zenlei HbM trebuie diferengiate d€ alte 

"uu". 
prirl

modificirile caracteristice ale tipului de absorbtie
spectrald a solugiilor. de hemoglobintr (de exempiu,
penb:u HbM absenla benzii spectrale penftr 632 nm),
ca qi prin prezenla unor niveluii normale de methe-
moglobin reductaz[ (diaforaza).

Anernii henolitire dobindite

Atrcnifr hemlitke cupusailue cribiffite

. Henoghbinurio gzrofisrkd nocrwni (HPl
(Boah Marchi orll-Micllrlh)

Este o boall rard, care nu are caracter familial.
Patogenie, se datoregte unor anomalii prost defr-

nite ale membranei eritrocitare, care fac eritrocitul
susceptibil la hemoliza mediati de comDlement.
Conform unor studii, mutatia genei piga de pe cro-
mozomul X ar deter.mina deficitul unei proteine
specifice - decay accelerating foctor (DAF) - in-
tr-o subpopula{ie de eritocite gi leucocite. ln absenta
acestei ploteine de membran[l, C3 din ser esie
depozitat pe eritrocite intr-un ritm continuu. lent.
nefiind clivat eficient de C1. Aceasta permite con-
venazei cf,ii altemative (C3 bBb) se se dezvolte pe
suprafaga membranei eritrocitare, cu formarea com-

I Dupd alte date, proleina este sintetizatd nomal. dar le_
garea sa la glucofosfalidil inozjtolul membranei eritrocitare este
deficilard.

plexului de atac al membranei (C5-9) qi liza celu-

boala este' rarl Se manifesti
cu hemoliz[ predominant intra-
fi inf -a-cei-tuA5-io-ctum--.-li-in-vasculard

cursul somnului.l $i l€m9E!9b!nurie--rna!n4]3,.$i unete
medicamente (aspirina, penicilina) sau infecgiile pot
precipita hemoliza-

Durerile abdominale, lombare gi cefaleea pot do-
mina, uneori, tabloul clinic. Obignuit, se noteaz5
sPklglsqcdtg-ggd€raq

Exammul sdngelui perifeic demonstrbazl pre-
zenla unei anemii hemolitice n-gI4ecgU1le, norrno-
glara h+sgegigplali"i sau qtoc:@:d. Un?oiii
aspechrl este de anemie hipocromd microcitartr (prin
pierderi cronice A@
cjglie (507o1 sau GiIUggpqnie (5OVo), ceea ce sus-
line unele pdreri conform c[rora FIPN ar fi o boald
clonalX a celulelor hematopoietice.

Diagnosticul s€ ltabilegte prin testul hemolizei
in mediu acid(l{AM} defectul de ancorare al pro-
teinei DAF polfet'evidengiat $i prin studii de
flow-cltomehf .

Complica{iile sunt reprezentate de infeclii bac-
teriene, tromboze (sindrom Budd-Chiari in special)
qi complicalii tromboembolice; in aceste ultime doud
situa{ii, terapia anticoagulant[ este indicatl.

Tratamentul constd in inJg!1g4_pigglgllor cro-

liza la unii bolnavi). Splenecomia este ineficace.
Transplanrul allogenic de-E5dilG-6IoasE a fost
practicat cu succes ln unele cazuri.

In evolulie, duptr faza de anemie hemoliticd, se
noteaztr trecerea in stadiul de aplazie medularl
(pancitopenie) gi * in frnal - la dezvoltarea unei
leucemii acute mieloblastice, ceea ce ?ntdrcste iDo-
teza unei anomalii a celulelor stem hematopoieice
(HPN este o stare preleucemic{).

Anerfr henon ke exhdoltpmtlate tffiffirc

Sunt clasificate etiopatogenic in anemii hemo-
litice extracorpusculare de cauze nonimunologice
(prin acliunea factorilor mecanici, fizici, chimicilin-
feclioqi, l-n cadrul niicroangiopatiei hombotice _ a
se vedea tabelul 13.V) qi anemii hemolitice extra_
corpusculare de cauze imunologice.



Anemiile hemolitice dobAndite, produse prin me-
canisme imunologice. in funcgie de tipul reacgiilor
imune, care stau la baza acestora, se clasificd in:

- anemii hemolitice prin izoimunizare fetoma-
temi in sistemul Rh @) sau AB0 (a se vedea capi-
tolul 7. ..Bolile n ou -n tr sc unrl ui ".):

- anemii hemolitice prin alloimunizare (post-
transfuzional):

- anemii hemolitice autoimune.

. Anenfr henolitie odolnne IAHAI)

Definilie. Sunt un grup de anemii ca.racterizate
prin sinteza de autoanticorpi care reaclioneazi spe-
cific cu anumite antigene eritrocitare (reacfie insoliti
sau nu de fixarea complementului seric) qi care pro-
voacS aglutinarea qi/sau liza eritrocitelor.

Epidemiologie. Sunt rare la copil (frecvenga fiind
de 1/75 000-1/80 000), degi probabil sunt subdiagnos-
ticate din cauza dificultd(ilor tehnice. Nu existii pre-
dispozilie genetic[, rasiale, eh c[ sau de sex.

Etiopatogenie. La copil, majoritatea AHAI sunt

nign6. Cel mai des, sunt implicate infecliile virale
(virusul Epstein-Ban, virusul citomegalic, infeclii
virale ale clilor resphatorii - gripl, rujeoll, infeclii
nediferen[iate ale clilor aeriene superioare, varicel5,
parotiditi epidemic[, hepatiti acuti viral[, infecliile
cu herpes virus hominis $.a.), dar qi bacteriene
(Mycoplasma hominis).

@l4l din. alte 6dli .autoimune sisietdce sau
cu 

--pec 

ifrcitate de organ Cpatite auto-
imune, tiroidita autoimunl

a) Tipul haptenl (Ackroyd) reaTizat de penicilintr
gi cefalosporine, care se ataqeazi la membranele
erihocitare, modificdndu-le antigenicitatea qi declan-
qdnd producerea de autoanticorpi fa1tr de complexul
medicament/antigen al membranei eritrocitare.

b) Tiput ,,martor inocent" (innocent bystander,
Miesher-Schulmam), produs de fenacetintr pi chini-
dini qi in care liza eritrocitelor este coosecinla fixd-
rii de complexe imune preformate, prezente in ser.

c) Tipul realizat prin mecanism autoimun veri-
tabil qi produs ca ulanare a administrlrii de ct-metil

Aldrich. SCID. infectia HIV/SIDA).
18 eHnt ae ca-iza rnffi\- 

-.di.u-m*6te putand fi hflieare-inffi!.cvdtn de pand
la 2OVa dtn AHAI. Se disting rnai multe tipuri pato-
genice pr r care medicamentele pot declan$a reaclii
autoirnune:

corpi fa![ de antigenul ubicuitar LW). Activitatea
lor. hemoliticd este mqximX la 37"C (anficorpi ,
,.calzr"). r.-6-\x_ ftcJ ( O -+a'C/

- Autoanticorpi din clash kM,Tfat[ de andeenele
siqqmutuivieritrocitar,cu-affi tate-maximeintre
0']O*Cmdeo=rprifi--$c .) qi care sunt observali, tipic,
in infec$a cu Mycoolasma.

- ttreboliffele bifazjbg (Donatb-Landsteiner), care.>::-----.i -constrtuie autoanticorpi din clasa IgG. cu specifici-
tate anti-P. Aceqtia se fixeaxfl 1a rece pe erihocite,
hemoliza maximtr produc6ndu-se insl la + 3ioc.

Clasifrcarea patogenictr a AHAI este sintetizati
in tabelul 13.XXV.

Distrugerea eriaocltelor lezate se produce, ce1 mai
frecvent, in sisternul reticuloendotelial din splintr si
ficat; in formele cele mai s"u"re, h"moli'ru 

"steintravasculard.
Mecanismele producerii autoanticorpilor antieri-

aocitari nu sunt deplin precizate: in unele eazuri
poate fi vorba de modificlri a1e membranei eritroci-
tare induse de medicamente sau agenli infecliogi,
aceasta clpftand proprietdli autoantigenice; in altele
poate fr vorba de proliferarea autonom[ a unei clone
,jnterzise" de celule imune competente, cu autore-
activitate la self,

lTablou clinic. pebutul hemolizei este, cel mai
- 

\_..=.-".-....-t-- / 
-rrecvenl blutal. lll lormele cele mal severe, se pro-

duce o anemie supraacuti, cu risc vital (hemoliza

1O AHAI secundare din $6-lile neopiii@ {boala
Ho\rtdri n. LMNH2. le ucemii.-iT------='-" ",#i^'h ;i'; in' d#,tt:-*-..,,'-ji*..,,'* . s ao-

'#binilite (agamaglobulifiEmr-a Bruton. disgamaglo-
bulinemiile, defictul de IgA, sindromul Wiskott-

I AJ - afirite juvenile.
2 LMNH - limfom non-bodgkinian.

al AHAI il con-

),
Rh lanti-e, anti-

o diferenliazi de SHU.



Tipul
.P

tipud (rare)

Variante clinice de AHAI:
#'*4

rabiler, uneori enorme de autoanticorpi (> V10000).

\,ffi":ffic.r ,gl f#";*.
aparc dupa lfiec!!-fggle sau consecutiv pneumoniei
cu M yco olasnil-oneumoniae.

- . j=- ' ._.Este produsd prin anticolpi din
aptigenul I al eriurcgjplgr; sunr notate thonionsiae-
. r l r i lat  , . - -^. ;  

- -^*-  
J-  

^, ,+^^-a:-^- :

1:ABELUL 13.XXV

paroxisticl ,"a

de 107o, deseori datorat[ bolii de

CLASIFICAREA PATOGENICA A ANEMIILOR IIEMOLITICE AUTOIMUNE

U*:.J, i" mononuclmza. infeclioasi, se produc AHAI
acute cu anhcomr anh-r.

elinic! in cazul prEzen{ei de tinuri foarte mari
de autoanticorpi ,,reci" se produc episoade severe
de hemoliztr intravascular[, cu hemoglobinemie qi
hemoglobinurie duptr expunere la rece.

Examenul sdngelui peiferic are ca notd specifictr
existenla aglutintrrii spontane a erjfocilqler (prezen-
ta de ..fisicuri" eriuocitaret.'  a+'

Bolile hemolitice autoimune prin anticorpi
..calzi":

a) Tipul acut, tranzitoriu - este intelnit, predomi-
nant, la sugar gi la copilul mic. Frecvent este deter-
minat de infeclii (mai ales ale ctrilor aeriene supe-
rioale). Debutul este acut, cu febrd, paloare. icter.
h€mostabi4gls, .dg!".gguli" fFsFIi;Eot;E;
:t,..o:ttutl Plp#s:Hglgt Ja corticoierapie, mor-
talrtate redu3t qi vindecare deil-fi8-Tn--ifffi luni.

- - -

Hemoglotrinuria pa.roxistici,,a frigore... Este
asociati cu prczenta hemolizinelor bifazice (Donath-
Landsreiner)iFproffi;frv i/3 di; aTf;"i;-
ciate, anterior. cu sifilisul congenital sau cigtigat gi
aveau o evolu$e nefavorabil{. In prezent, predomin{
formele acute, pasagere, secundare infectriilor virale
(mononucleoza infecgioastr, parotidita epidemictr, ru-
jeola). Existtr gi o formi idiopatictr cronic5.

Hemoliza este declanqati de expunerea la frig gi
poate fr brutali, cu hemoliz[ intavascularI. hemo-
globinemie, hemoglobinurie gi insuficienli renaltr.

evoluSie prelungitd

I Anticorpii ,teci" pot fi prezenti ln titu scrzut ln mod
nomal.

2 Sindromul Evans care are evolulie cronicd qi, ln general,
prognostic nefavorabil.



telor). Hepatosplenomegalia este notattr constanl
Tratamentul consttr in evitarea expuirerii la frig

qi transfuzie in caz de anemie sever6.

Diagnostic de laborator ln AHAI. Examenul
sdngelui periferic demonstreaz[ prezenla unei anemii
ryMglgme. nqrmocitar5. uneori severd t Hb sub
6 glall. nr.cuenq$-fi ggsqr;@ffiit pe frotiu
(sl erocitoze secundartr). G.eticul ocitdffie marcatd
(pesre 5070), dar poate fip-3i-'ffifonnele foarte
severe. Pot fi prezente gi eritrocite nucleare in
frotiul de sdnge periferic. Oliqnuit, anemia este aso-
ci ati_ cu le ucoci tozd si tromB6Efi6EE-GiiEF6d-ifr -
oromul Evansr-

Biochimic, bilirubina serice este crescutd, hapto-
groDrna senca este scazuul, h€mogtobtna plasmatrca
irbera are valon crescure, exiffi;;il;lo'bfiml-

T -:---; ;-'--------r-..rlcstul (oombs dtrect rclevd. orezenta autoanti-
corpilor antieritrocitari Ei a fraEiiilililllF ?n-
tulUr sdc (C3) pe supraf . Autoanti-
corpii pot fi din clasa IgG sau din clasa IgG aso-
ciali cu C3, in SOVo-9OVo din AHAI cronice qi 1/3
din AHAI acutel. Autoanticorpii din clasa IgM aso-
ciali cu C3z sau numai C3 sunt demonstrali in ma-
joritate in AHAI acute (C3 in 80Vo din AIIAI acute
tranzitorii).

Testul Coombs indirect reaTizeazi evidenlierea
autoanticorpilor de pe erhocite qi studierea serului;
permite titrarea a utoan ti corpilor.

in anemiile hemolitice supraacute; pot fi necesare
Ei in alte anemii severe. De notat cd determinarea
grupei sanguine poate fi dificiltr, din cauza prezen-
lei autoaglutininelof. Este necesard fenotiparea com-
pleti a eritrocitelor gi alegerea sdngelui ale ctrrui

1 Ulreori, testul Coombs este fals negativ, din cauza seo-
sibilftAlii sale ljmitate. Sunt necesare minimum 250-500 mole-
cule IgG pe membrana eritrocitului penhu a praduce o Eaclie
pozitivd. Sunt necgsare teste speciale de evidenlierc.

? IgM sunt dificil i1e evidentiat deoarece se deta$eaztr upr
de pe supiafala edhocitelo{ testul poate Ii pozitiv numai pen-
tru C3.

3 De exemplu, ln cazul autoanticorpilor ,,calzi", agludnarea
spontard poate duce la un rezultat fals de grup AB (IV) Rh
(D) pozitiv!

I0 l  -  f rarar de pediarrre 
,

eriaocite dau cel mai mic titru de pozitivitate in
vitro la reaclia Coombs. Testul de compatibilitate
directl pe lamd este dificil de interpretai ! Bene-
ficiul este - obignuit - tranzitoriu.

B. Tmtatnentul patogenic se bazeazX. ta copil,
^ :-r-:
rh special, pe (grticoterapiel)Se utilizeazd predniso-
nul, in doze de 2Tmgl@fi (chiar pdn[ la 6 mg/
kglzi in formele foarte severe!). Durata tratamentu-
lui este de circa 3 sdptdmlni, pentru tratamentul de
atac. Urmeazd Edu€iEe-Frogiesivi a dcizelor, du-
rata totaltr a tratamentului fiind, in formele acute,
de 2-3 luni. Crip4t{_49_sfuienX4_rqqr.prezenrat
de menlinerea valorilor Hb circulante mai-Eari?i
12 g/dl li a reticulocitelor sb lOVo. Testul Coombs
poate ramane poztuv, chra.r daca hemolza a ince-
tat!

in caz de rec[dere, tratamentul se reia cu doza
de atac.

in formele cronice, este necesar6 stabilirea dozei
minime eficace gi corticoterapie de lungl durattr.

C. Tlatamentul formelor croruce:
Plasmafareza este dificil de realizat la copil, iar

efectul ei este tranzitoriu. Poate fi utill in formele
foarte severe (episoadele de hiperhernoliz[).

_ Imunoglobulinele i.v. au. de asemenea. frecvent,
-\-=_ ::

electe hanzrtori i-

@ 
(ciclofosfamida, azatioprina,

cialosponna A) au indicagii excepgionale la copil _

general, forme cronice).
Splenectomia este, de asemeneu. G.*D tor,

melor-E vEF rezi stente I a tratamenlMtatea

fomele 
"o.ti"orezistente 

sau corticodependente (in

Tratament:
A. (ratem"ntul supohr'v consttr in tEgS4i_dE_ ei este de 5O-1OE1. lnainte de splenectomie trebuie

m€4-erinoffiEl-Acestea sunt indicate de urgen;tr incercattr terapia cu imunoglobuline i.v. gi Danazol.
Timectomia poate fi gi ea practicati in formele

severe-
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B. Potologio leurocilelor
Gnslonlh Ario4 logdon Dinu

DATE GI}IERATE

Leucocitele sunt reprezentate de polimorfonu-
cleare (granulocite neutrofile, eozinofile gi bazofrle)
Qi de mononuclearc (limfocite qi monocite). Cele
mai importante func1ii ale leucocitelor sunt rezis-
tenla fal[ de infeclii !i indepertarea li prelucrarea
produqilor de catabolism celular.

l'leutroftlele

Constituie tipul predom.inant de granulocite; nu-
cleul 1or are inae 1 qi 5 segmente. Ele sunt cele mai
imporlante celule fagocitare implicate in aptrrarea
fali de infecliile bacteriene acute; funcliile 1or sunt
reprezentate de orientarea gi deplasarea cdtre situ-
surile de infeclie gi inflamagie, identifrcarea, inglo-
barea qi distrugerea germenilor patogeni-



Func$i specilice:
Motilitatea gi chemotactismul sunt primele impli-

cate din funcliile specifice ale granulocitelor. Agen-
hrl patogen (antigenul) interaclioneazl cu proteinele
din ser (imunoglobulinele, componenlii sistemului
complementului) generind factori chemotactici. pda-
torii chemotacticl (C5a, produqi ai plachetelor -
PAF, trombina generati de coagulare, lymphocyte
derived chemotactic factor. produs de limfocitele T
activate, produ$i eliberagi de neutrofilele insele -
leucotriena B) dlfuzeazl, cre6nd un gradient care
ahage neui'ofilele la nivelul sediului afecttrrii. Neutro-
filele rlspund la aceste substanle prin prezenla de
receptori specifici pe suprafala lor. Atagarea substan-
lelor chemotactice la receptori conduce la schim-
barea potenlialului de suprafall al leucocitelor qi la
activarea acestora, precedat6 de eliberarea de Ca+
intracelular. Dup[ activare, neutrofrlul iqi schimbd
foma gi numdml de receptori de suprafaltr, creqte,
amplificind procesul.

Stimularea receptorilor este tradus[ in rdspun-
suri funclionale de cltre proteinele care leagl nu-
cleotidele guanidinice (sistemul de mesageri secunzi);
acestea moduleazd activitatea fosfolioazei C. Fosfo-
lipaza C. la riurdul ei, cliveazl l-fosfatidil-D-mio-
inozitol 4,5 - trifosfatul (PIP3) in mesagerii secunzi:
inozitol trifosfatul (IP3) gi diacilglicerolul. Aceqtia
produc activarea protein kinazei Cl gi cresc nivelul
Ca++ intracelular. O alttr consecingi a hidrolizei PIP3
este etberarea acidului arahidonic, generarea leuco-
trienelor (LTBa - care funcgioneazl ca o chemo-
taxinl) qi cr€$terea fluxului de calciu intracelular.

Evenimentele moleculare anterior descrise duc la
modificarea folmei granulocitelor neutrofile, la ade-
zivitatea lor la nivelul suprafelelor endoteliale, la
mobilitatea ameboid[ a acestora, la activarea meta-
bolismului r€spirator (respiratory burst) gi la degra-
nularea neutrofilelor.

Miscarea granulocitelor imp1ic5. modificarea con-
frguratiei actinei, miozinei qi a microtubulilor din
citoplasmS- Acestea sunt importante Ei pentu degra-
nularea neutroflelor, proces prin care conlinutul
granulelor azurofile (primare) qi al granulelor speci-
fice (secundare) este eliberat in fagozomi qi la su-

r Fosforileazd mai nulte prcteine intlacelularc importa e,
necesare penlru activarea celulard $i asamblarea actinei $i pro-
leinelor contmctile asociate.

prafala celulei. Granulele primare contrin substanle
importante pentru activitatea bactericidd a neutro-
filelor (elastaza, mieloperoxidaza, defensinele). in
granulele secundare se gdsesc receptori care sunt
transfera(i la suprafala leucocitelor (exemplu, C3bi)
li substante cu rol erucial ln inflamalie (colagenaza,
activatoml plasminogenului) sau fu bactericidie (li-
zozimul, lactoferina, citocromul b).

Membranele granulelor specifice conlin receptori
glicoproteici implicali ln adeziunea neutrofileloi, ca
qi in ingestia microbilor opsonizali de complement
(exemplu, C3bi). Pe 16ng[ degranulare, care se pro-
duce in interval de secwide de la stimulare, neu-
trofilele igi cresc consumul de 02 (activarea respi-
ratorie, ,,respiratory bursf) qi genereaztr metaboliti
toxici ai oxigenului.

In ceea ce piveSte fagocitoza, microorganismele
sunt opsonizate (preparate pentru fagocitoztr) de fac-
tori termostabili qi tdrmolabili (IgG gi C3). Leuco-
citele umane au 3 receptori distincli pentnr fiecare
din cele 4 subclase de IgG (Igcl-4) gi 4 receptori
pentru C3 (CR1-4). CRl qi CR3 sunt receptori dis-
tincli penfru opsonine, situagi pe suprafala neuto-
filelor, monocitelor gi macrofagelor, legdnd C3b gi
C3bi, respectiv.

Trigger-ul pentnr ingestia de cltre fagocite a
microbilor sau celulelor opsonizate qi legate de CRl
gi CR3 implicl fosforilarea receptorilor de cdtre
protein kinaze. Proteinele de adeziune prezente ln
plasmd gi matricele tisulare (fibronectina, laminina)
pi mirbol fosfatul (stimulant al protein kinazei C)
activeazd fagocitoza-

Fagocitoza esG un proces activ inso{it de asam-
blarea gi dezasamblarea proteinelor contractile; se
realizeazd emiterea unor pseudopode care lnvtrluie
microorganismul gi il includ in citoplasma neutro-
filului, in interiorul unei vezicule (fagozomul). Gra-
nulele fuzioneaz[ cu membrana fagocitelor (fagoli-
zozomul) 

^gi 
iqi descarctr conlinutul ln interiorul

acestola. [n neuhofrle, granulele specifice interac-
lioneazb cu fagozomirl mai precoce decit granulele
azurofile.

Degranularea promoveazd omorArea intracelular.d
a germenilor (killing-ul) $ digestia microbilor.

Cinetica neutrofilelor. Neutrofilele sunt elibe-
rate in singele periferic ca urnare a unui proces
cinetic cornplex reglat.

Pool-ul total al polimorfonuclzarelar neutrofile
include compartimentul medular (celule stem orien-



TRATAT DE PEDIATRIE

tate spre linia mieloidl qi seria mieloidd, pool-ul
mednlar de rezervir qi compaftimentul sanguin (crlm-
pardrnentul circulant qi compartimenhrl marginal2 de
rnlrime aproxirnativ egald). S-a estimat la 6-1,1 zile
durata de timp necesarl parcurgerii diferitelor stadii
de diferenqiere de la mieloblast la neutrofilele ma-
ture din sAngele periferic.

Leucocitoza apare rapid in cursul infecliilor
acute qi persistl ca rezultat al modi{ictrrii cineticii
mielopoiezei:

- eliberarea de neutrofile din pool-ul de rezervf,
medular in sfurgele periferic;

- cresterea producliei de neutrofrle mature la ni-
velul mdduvei osoase prin creqterea numtrrului celu-
lelor stem orientate spre mielopoiezI qi spre linea-
jul granulomacrofagic, ca qi prin cre$terea mitozelor
la nivelul pool-ului de celule proliferante al seriei
mieloide (mieloblasl promielocit, mielocit):

- scurtarea timpului de tranzit prin pool-ul matu-
ralional (mielocit, metamielocit, nesegme.ntat, neu-
tr.ofil matur) din rniduva osoasi de la 6 zile b 2
a\e.

Mecanismele prin care polimorfonuclearele mi-
greazl din sdngele periferic in lesuturi, la nivelul
sediilor de inflamalie au fost, de asemenea, eluci-
date. In intervalul a ciGva minute de la produce-
rea unei leziun.i tisulare sau de la invazia lesututi-
lor de cdtre germeni patogeni, neutrofilele adertr la
endoteliul vascular qi migreazL consecutiv in !esu-
turi. Neuhofrlele trec prin peretele vascular prin pro-
iectarea de pseudopode printre celulele endoteliale.

Migrarea neutrofilelor din circulalie in Jesuturi
este considerati stadiul final al cineticii acestora (nu
eristl refutoarcere substanliali in singele periferic).
Neutrofilele marcate radioactiv sunt evidenliate in
ficat, splini, pl{man, tractul gastrointestinal li trae-
tul urinar, care reprezintd situsurile unde acestea
sunt pierdute din circulalie in mod normal.

Cinetica neuiofrlelor este modulatl de acliunea
citokinelor qi a factorilor de cregtere hematopoietici,

1 Mbrimea sa este de 10 ori aceea a pool-ului circulant;
existenla pool-ului medular de rezeffE este importante dabiiti
timpului de injumdthlire scul al neutrofilelor ln sangele peri-
feric (6-7 ore) $i tumover-ului rapid al acestora. Mobilizarea
celulelor din pool-ul de rezervi se produce sub ac$unea endo_
toxinei, TNF, IL-l qi a substanlelor derivate din activarea com_
plementului (C3c).

2 Celulele care aderX la nivelul endoteliului venulelor post-

capilare.

duptr cum o demonstxeazl culturile d€ celule din
mlduva osoas6:

- IL-3 stimuleazd coloniile de celule stem, BFU-
E gi coloniile de megacariocite;

- GM-CSF stimuleaz[ cresterea coloniilor mixte
(neutrofile, monocite, eozinofile) ca gi a coloniilor
discrete de neutrofile, monocite, eozinofile;

- G-CSF stimuleaz[ coloniile de neuuofile, di-
ferenlierea terminaltr qi funcliile specifice ale neutro-
filelor;

- M-CSF exercitd. inJluente si.milare cu acelea
ale G-CSF la nivelul monocitelor.

Investigarea diferenliatd a cineticii leucocitare
este posibill prin tehnici specifiee:

- formarea neutrofilelor la nivelul mtrduvei osoase
qi a reglSrii acestei funclii prin cultura de celule
din miduva osoasi pe gel semisolid de agar, ln
prezenja factorilor de creEtere specifici menfionali
(CFU-GM, CFIJ-G E.a.);

- compartimenhrl de rezervi al mdduvei osoase
este estimat prin injectarea i.v. de 4 ng/kg endo-
toxintr; dupl o scldere iniliald a neutrofrlelor in
singele periferic, numdrul acestora cregte de 3 ori
in 6-8 ore, cu o predominan![ a nesegmentatelor;

- modificarea numtrrului de leucocite circulante
(cre$tere de 2-4 ori) dupl administrarea i.v. de cor-
ticoizi sau de adrenalin[ se datore$te demarginali-
ztrrii leucocitelor.

Eozinolilele

Sunt caracterizate prin prezenla in citoplasmd de
granule mari, ro$ietice la colora,tiile uzuale 9i prin
nucleul format de 1-2 segmente. Ele reprezintd < 5%
din numirul neutrofllelor circulante 9i joaci roluri
in apirarea faii de infiltra1iile parazitarq, ca gi in
reacliile alergice.

Bczofilelc

Se disting prin prezenla de granulalii grosolane,
albastru inchis, impriqtiate in citoplasmi fi estom-
pAnd nuc1eu1. Ro1u1 lor fiziologic nu este bine pre-
cizat, dar conlin niveluri mari de heparini qi hista-
min6. In mod normal, rcptezinla aproximativ 0,5olo
din leucocitele circulante totale.



linlotitele

_.Lim-focitele din silrgele periferic sunt celule de
tahe micd (cele md multe mdsoard 9 Fm in dia_
me&n). au nucleul rotund, colorat albastru intens si
citoplasma slab bazofili. posedd mobilitate activ6, djr
sunt lipsite. de capacilate tagocitartr. principalele sub_
c.ras-e runcgonale sunt reprezentaG de limfocitele T,
limfocitele B qi limfocitele mari, granulare (celulele
NK).. Joacd un rol important in riediere.a .i"prrrrru_
rilor imune (a se vedea capitolul 12, ,,sistemuj imu-
nita-r ti sindroame imunodeficitare.,). in mod normal.
reprezinr-5 3O-6OVa dn rolalul leucocitelor circulante.

ilonorifele gi sisternul mocofogelor lisulore fxe

- 
Monocitele reprezinti celule fagocitare de dimen-

siuni mai mari, cu nucleu mare Ei lobulat cito_
plasmi- abundenti gri-albdstruie qi conginind granule
azurofile fine. Constituie un component important
al sistemului fagocitelor. Durata medie de viate a
monocitelor in sAngele periferic este de 6-g ore.

La nivelul situsurilor inflamatorii, monocitele
paticipf la rispunsul fagocitar, ca urmare a recru_
tiii pril acliunea produselor bacteriene, in special
a lipopolizaharidului (endotoxin[). Mobilitatea mono_
c.itelor este mai lentl gi ele nu pot inlocui neutro_
filele ca celule lagocitare de priml linie. Monocitele
reprezintd l-SVo din leucocitele circulante.

Dupd pirlsirea siurgelui periferic, monocitele
inn'I in gesuturi unde se diferinli azd n. macrofage

tisul.are. Acesba sunt celule cu viag[ lungtr (aproxi_
mativ 2 ani) qi- exercitE func1ii fagocitar! _ inglo_
beaza resruri 

-cel 
ulare. . bacteri i g.a. Sunr implicatJ in

apArarea 
. fag{ _ de microorganisme ca Ligione a

pneumophila, Listeria monocytogenes, ToxJplasma
gonou gr - rn special _ in infecgiile cronice.

- - 
S,isternul macrofagelar tisutare-fixe reprezintd ce_

lulele fagocitare cu localizare ,,strategici.!, ar locu_
rile 

-bogat 
vascularizate: ficat, splinl] pl[mar, mI_

duvd osoase. Activarea lor este inigiattr de citokinele
secretate de limfocitele T. Funcgiile lor sunt: inde_
pdrtarea dh circulagie a CIC (complexe imune cir_
culante),, a celulelor sanguine acoperite de anticorpi
$r comptement,.a microbilor opsoniza$, precum gi
a altor resturi de oar-ticule_

ANoilAut qilItTAItVt Al.E lEU(OCtffloR

Evolu{ia normali a numdrului de leucocite si
a formulei leucncitare la diverse perioade de v0rstii.
Neutrofil"le predominl la naqtere, dar scad rapid in
plf"t9. 

"!. 
postnatal. La sugar, ele reprezintd 20_

30Vo dn leucocitele circulante. proporli egale de
neuhofile gi limfocite apar la virsta de- 5 aii. pre-
dominanla neutr.ofilelor de aproximativ TOVo |n for-
mula sanguini, caracteristic6 adultului, nu se inre-
gistreaztr decdt Ia pubertaG. Numarul absolut al
neutrofilelor la copil este de 1500-2 500 /ul.

Numdrul de leucocite qi variagiile normale ale for_
mulei leucocitare sunt prezentate in tabelul l3.)Oftal.

TABELAL ]3.XXVI
VALORILE NUM;.RULUI DE T,EUCOCITE gI FORMULA LEUCOCITARi LA DMRSE VARSTE

ALE COPILARIEI



Anorndfi tontitotiie de neultofilelor

Neuirclflfr

Sunt definite prin cresterea numSrului absolut al
neutrofi.lelor peste valorile normale v?rstei. Mecanis-
mul lor de producere este complex:

- cresterea num[rului de neuaofile mobilizate in
circulalie din pool-ul marginal sau din comparti-
mentul de rezervd din mlduva osoas6;

- cre$terea duratei de viald (T/2) a neutrofilelor
din s6ngele periferic, datodtl limitftii accesului in
Iesulrd;

- cregterea proliferdrii celulelor precursoare in
mIduva osoasd gi a diferenlierii terminale in seria
granulocitalA.

Tabeiul l3.XXVII infd{igeazl principalele cauze
de neutrofilie la copil.

TABELAL ]3.XXW]

CAUZE DE NEUTROFILIE LA COPIL
N"rlr"l,l l act le

Neutrofilia indusd de efort
- Neutrofilia indusi de adrenalinb
- Neutrolilia indusi de ailinininistiarqa de glucocorticoiii

Neutrofllia ca rlspuns la inflamaliile acure (ex. RAA)
- Neutlofilia ca rfupuns la infec$ile acuie carc genereazh endo-

toLine
Neutrofilii cronice

- Conicotenpia prelungiti
lntlanalii cronice (ex. AD

- lnfectii cronice (abcese profunde, visceraD
Nertrolilia din bolile h€rnatologice

Posthemoragii
Anemii hemolitice crcnice

- Reaclii transfuzionale
- Postsplenectomie
- Sindroame mieloprolifemtive
- Deficite funclionale leucocitare (deficitul de adeziune, de-

ficirul de glicoproteinS, receptor C3bi)
Reacfli leucemoidet

- Septicemii
- Inleclii micotice li cu protozoee sistemice

Insuficienld hepatice
- Acidozi diabeticE
- Azotegue

Metastaze neoDlazice ln mdduva osoasi

I Diagnosticul diferenlial trebuie ldcut cu leucemia mieloidl
cronicd (fosfatazele alcaline leucocitare, FAL, sunt crcscute).

Neuhopenfi

Sunt definite plin sclderca numtrnrlui absolut al
neutrofilelol cilculanle la valori Sl50o /pl. in raport
cu gravitatea, se impa$ in neutropenii uqoare (1 500-

1000 /gl), moderate (1000-500 /pl) qi severe (sub
500 /pl)- Indeosebi acestea din urmd prezind riscul
infe4iilor ameninlitoare de via;d ce este mai crescut
la bolnavii care primesc chimioterapie antineoplazic5.

Cele mai ftecvente localiztrri ale infecliilor reali-
zatd in condilii de neutrdpenie sunt cheilita, stoma-
tita qi gingivita; celulita Si flegmonul perirectal; abce-
sele cutanate superficiale sau profunde; pneumoni-
ile, sinuzita qi otita medie; septicemiile.

Principalii agenli patogeni pmvin fre din rdndul
bacteriilor endogene, fie prin colonizarea cu micro-
organisme nozocomiale Si sunt reprezentate de Sta-
phylococcus aureus gi bacteriile gramnegative enteri-
ce. De notat c5, ln caz de neutropenie avansattr,
fenomenele locale de inflamalie sunt mai estompate,
ceea ce impune un grad ridicat de suspiciune din
oartea medicului !- 

in raport cu principalele mecanisme de produ-
cere a neutroPeniei, distingem:

A. Neutropenii datorate anomaliilor prolifera-
tive ale celulelor stem orientate spre serie gra-

Caracteristicile acestui tip pa-
togenic de neutrope ii sunt:

- prezenta neuhopeniei fui sdngele periferic, ftec-
vent asociatl cu monocitozX gi eozinofilie;

- sclderea precursorilor mieloizi in m[duva osoas[,
in condiliile in care seriile eritrocitarf gi megacario-
citari sunt iqormal reprezentate;

- sclderea producliei de neutrofile sau o pro-
ducere ineficienti a ac€stora.

Mecanismele prezumtive de realizare sunt repre-
zentate de expresia anormaltr a receptorilor pentru
factorii de creqiere hematopoietici qi/sau microme-
diul medular nefavorabil.

o Neutropenia benigni. Se descriu fomie conge-
nitale (autozomal dominante) $i forme ca;tigate. Exa-
menul miduvei osoase demonstreazd prezenla unui
numlr adecvat de precursori mieloizi, dar se observl
oprirea in mahrralie lntr-un anume stadiu (de obicei
in stadiile p|omielocit - mielocit - metamielociq.

Riscul infeclios este redus qi prezent numai pen-
tru neutropeniile severe. Rtrspunsul la corticoizi este
variabil 9i - in geniral - corelat cu evolulia (be-
nignl sau gravtr). Infedile pot fi controlate cu tra-
tament adecvat (antibiotice, drenaj chirurgical).

Din punct de vedere evolutiv, este de notat cx
la unii copii se poate prduce remisiunea spontantr,
obiqnuit tardiv in copilfrie.

o Neutropenia congenitoli severi. Se poate pre-
zenta ca forme familiale (transmisie autozomal re-



cesivd, boala, Kostrnann) $i ca forme sporadice. Exa_
meoul singelui periferic noteazd un numdr de neu_
trotrte persrstent sub 200/pl. numdrul de nombocite
trnd normal; deseori se asociazi o anemie de tip
inflamator cronic. La nivelul mdduvei 

"""*", 
a"r1

voltarca in seria rnieloidd ete normall pan{ in sta_
diul promielocitar/mjelocitar. cu o depl;de marcatt
a stadiilor ulterioare de maturare 6i i niutrofilelor
mature.

Copiii afectali prezintE infeclii piogenice recu_
rente. cu localizdri in special 6ucale,- cutanate si
i."4.: Fst9 de subliniat faptul cd infecgiile pot evd_
rua ratat. I ratamennrl consttr in administra-rea s.c.
d: 

-G-C.S|, 
p.r,ecum qi in terapia promptf 9i ener_

gicl a infecliilor.

- 
o Neutropeniile ciclice. Se manifesti prin episoade

febrile,, 
-asociate 

cu_ ulcera$i bucale gi neunopenie
proluno- . surveruJrd cu o periodicitate de aproxi_
mativ 2l lle. Neunopenia persistd 3_6 zile, dup6
care numdrul neutrofilelor revile la normal; numl_
rul monocitelor in sdngele periferic este tipic cres-
cut in pefioada de nadir a neutropeniei. Sj descriu
forme cu caracter farnilial (in 2s-30qo transmiterea
ttrnd_ autozomal dominantl) gi forme sporadice. De_
butul^ manifestlrilor este. obignuit, in 

' 
jurul virste i

de l0 ani. Tratamenrul 
"onstd 

in administrarea de
g{Ujo_Ace in cazul complicdri.i cu .infeciii severe;
r_r-Lst scutleaza durata neufopeniei la 24 ore.

. Neutrolreniile asociate cu anomalii fenoti-
pice. Sindrornul Shwachman constd in asocierea:
nerrh-openie moderatd qi insuficienli pancreatictr exo-'
crin[, comparabil[ cu cea din fibioza chistictr (dia_
ree cronici, malabsorblie, falimentul cresteriij ca
u.Ig.*..atrofiei gi infilha$ei grlsoase a-pancrea_
sulut. Boala este rari.- familiald, cu transmiterea pro_
babrl autozomal recesivi. In sAngele periferic se no-
teazd neutropenie, adesea asociatd 

'cu 
anemie si

trombocilopenie. Miduva osoas[ este marcat hiprJ_
celulard. Radiografia de schelet evidenliazd displazia
metafizar{ caracteristictr. Tratamentul conste in me_
surile de terapie ale insuficienlei p-"r"uti""; ._f in_
cercat ametrorarea neutropeniei prin administrarea
de G-CSF s.c.

- 
Sindromul hipoplaziei cartilajului Ei pdrului es,e

familral, cu transmitere autozomal ,""..iu[. S" cu_
rrytelzea,zd prin asocierea: nanism achondroplazic,
plr fin, friabil, anomaUi ale cartilajelor, neutr;penie
moderari qi creqrerea susceptibiliingii Iu ;"f.'"tll.

Tratame.ntul este reprezentat de ingrijirea adecvatl
a infectiilor.

Diskeraroza congenitald. se transmite Xjinkat si
const{ in asocierea de distrofii ungheale, leucoplazii
$i hiperpigmentare reticulartr u pi"f,i. N""t op.riu 

".T6!:!"_t" 1/3 din cazuri; m[duva osoas6 este tripo_
plazici. Riscul infec$os nu este, in general, sev'er.

- 
o. 

|gutroneniite cAqtigare (din mat'igniGf qi atre
alectiri ale mdd,uvei osoase). Neutropenia poate fi
o manifestare a leucemiilor qi limfoamelor,' caz in
care se produce prin infilb:area cu celule neoplazice
a mdduvei osoase gi/sau prin mielofibroza secun_
dard. Infiltraliile granulomatoase ale mdduvei osoase
(boala Gaucher, boala Niemann_pick) Ei osteope-
troza se pot insoli, de asemenea, de neutroperie.
Radialiile ionizante, intoicaliile 

"u 
.ub.t-1. uuanJ

ln structure nucleu benzenic sau cu fluor pot pro_
duce neutropenie prin afectarea seriei miel;ide.

B. Neutropenii realizate prin scurlarea duratei
de via{i a neutrofilelor:

r Neutropeniile intrainfeclioase. Infecli ile virale
constituie cea mai llecventi cauzd de neub"openie
tranzitorie.la copil. Sunt implicate: virusurile tepa_
titice, A qi B, virusul sincigial respirator, virusurile
gripale, virusul rujeolos, virusul rubeolei, virusurile
varicelo-zosteriene g.a. Neutropenia se observ[ in
pnmele 24-48 ore de evolugie i infec$ei gi dureaze
J-o.zle (corespunde. in general, perioadei de vire_
mre-J.

ln. septicemiile bacteriene, neutropenia este da_
toratA consumului/distrugerii crescute de neutrofile
qi constituie, un semn de prost augur (epuizarea rezer-
velor medulare)-

_o N_eutropeniile prin sechestrare splenicd cres-
cuti. Se observd ln hipersplenism qi'sunt deseori
asoclate cu tombocitopenie qi anemie.

o Neutropeniile autoimune. Se observd, mai
frecvent, Ia copilul in vdrsttr de 5-24 luni. Se mani-
f11A 

Srin 
neuhopenie 

.severtr (< 2W /il), a.""op"_
nt?i, deseori, incidental gi care persistd 6_24 l;i.
Anocorpx antrneutrofile pot fi evide4iati prin tehnici
specrnce (rmunofl uorescen[,tr, tehnici care detecteaztr
l8(-'_ tegate de suprafata neuhofilelor).

Terapia consti ln administralea de corticoizi (4_
8 strptdmini) $i aatamentul adecvat al complicagiiior

':ttec!igase 
(antibioticoterapie, drenaj chirurgical;.

Admmistrarea de imunoglobuline i.v.- in doze- mari
produce o cregtere fanzitorie a numxrului neutro-
filelor.

. 
I MuUi bolnavi au gi anomalii asociate ale imunitllii celu-

larcl
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De notat cd neutropeniile autoimune pot fi intil-
nite qi in bolile inflamatorii a1e lesutului conjunc-
tiv (ca lupusril eritematos sistemic)-

o Neutropeniile medicamentoase' Se pot pro-
duce prin mecanism idiosincrazic (indeosebi la feno-
tiazine, clorotiazidtr q.a., cu o perioadl de latenll
de 2O-4O zile de la inilierea administririi) sau prin
hipersensibilizare.

Neutropeniile prin hipersensibilizare sunt mai rare

$i sunt datorate fenitoinei, fenobarbitalului gi meta-
boligilor acestora sau unor medicamente care ac(io-
neazd tip haptenl (aminop^irin[, penicfin5, D-peni-
cillamin5, sdruri de aur). In primul caz, neutrope-
nia se asociaz[ cu febri, msh gutanat, adenopatii,
hepatitl, nefrit6, pneumonie, anemie aplasticl. Tipul
haptene se caracteizeazd prin neutropenie cu debut
brusc, 1a 7-14 :.rle dupi prima expunere la medica-
ment sau imediat dup[ reluarea adminisfrtrrii. Poate
fi insolit de febrd, fiison, prostralie.

Aspectul mfduvei osoase in neutropeniile medi-
camentoase este variabil (hipo- sau hipercelularitate,
precursorii rnieloizi putind fi sc5zu1i, normali sau
crescuqi). Durata neutropeniilor medicarnentoase este,
de asemenea, variabild, in reacliile acute de hiper-
sensibilizale de cdteva zile, in cele prin mecanism
imunoalergic de 6-8 zile, iar in cele idiosincrazice
de luni sau ani.

Tratamentul const[ in intreruperea administrdrii
medicamentelor incriminate $i terapia infecliilor.
Corticoizii au o eficien15 variabill.

Anonrolii ranlilative ole eozinofilelor

Principalele canz.e de eozinopenie 9i eozinofilie
sunt prezentate in tabelul I3.XXVIII'

Anornolii tcnlitolive ale bozofilelor

Cr€$terea numlrului bazofilelor circulante (bazo-

filia) poate fi intilniti in situatiile patologice sinte-
tizate in tabelul 13.XXIX.

Anonolii tantilalive cle limlotilelor

Cre$terea numdrului limfocitelor in singele peri-
feric (imfocitoza) este ptezentattr in tabelul 13.XXX.

. TABELUL I3.XXWII

CAUZE DE EOZINOFILIE $I EOZINOPENIE
LA COPIL

C&uze de eozlnolilie
Infestalii palazitare (paraziioze cu ciclu tisular: ascaridioz5,
larva migrans visceralis, trichinelozl)

- Reaclii alergice
- Boli dermatologice (dermatite atopicb)
- Aiecliuni gastrointestioale
- Boald Hodgkin
- Imlr nodeficienle
- Convalescenga infecliilor viale

MalignitXli (leucemie cu eozinofile)
Cauz€ de eozinopenle

Sfesul acut (eliberuea crescuti de adrenalind fi/sau glu-
cocorticoizi)
sr)rile rcute inflamatorii

TABELUL 13.XXB

CAUZE DE BAZOFILIE LA COPIL

I-eucemia mieloidd qonicd

- Colita ulceroasd
- Artritele juvenile
- Deficilul de fier

Uremia
- Posffadioterapie

TABELUL 13.XXX

CAUZE DE LIMFOCITOZA 9I LIMFOPENIE
LA COPIL

li,"ta,tt"rd 
"braltt"Boli infeclioase (limfocitoza acute iofeclioasb, tusea convul-

sivtr, mononucleoza infeclioasx)
Limfocitozd moderoli, rdatlvi

Bolile eruptive ale copiliriei li alte ilfectii vimle
- Btuceloza
- Febra tifoidb, paratifoidi

Alte c.uze de llnfocttozi
- Infecliile ctonice

Reacliile alergice/medicamentoase
- Tireotoxicoza

Boala Addison
- I-eucemiile acute lisfoblastice

Llmfopede
- Sindromul Di George
- Agarraglobutinemia X-linkatd cu limfop€nie (tipul ,,elve-

lran")
_ SCID

Limfopenia reletivd este ftecvent intAlnitl in in-
fecliile bacteriene, in tirnp ce limfop€nie absolutii
(< 500/pl) se intilneqte in unele sindroame de
imunodeficienJd congenital[ (sindromul Di George,
agamaglobulinemia congenitald cu limfopenie, SCID)

- Infeclia Hlv/boala SIDA



qi in infeclia HIV (vezi capitolul 12, ,,Sistemul imu-
nitar gi sindroame imunodefrcitare").

fuonolii rontitotive ale nonoritelor

Principalele cauze de monocitozi sunt prezen-
tate in tabelul 13.XXXI.

- Tuberculoza
- Micozele sistemice

Endocardita bactedanl
Bolile inflamatodi intestinale cronice

- Infestaliile cu protozoare
Neutopeniile izolate (monocitozd relativi)

AiIOITAI.II INORTOIOGIG TEUCOCITARE EREDITARE

Hipersegmentarea ereditar[ a neutrofilelor, in
mod normal. gOVo din neubohle au un nucleu cu
2-4 segmenG, 57o sunt nesegmentate pi sub 57o din
neuhofilele circulante au un nucleu cu 5 ri mai
multe segmente. in infectii qi inflamalii u"ut , ..
observd o deviere la stAnga (predominanla neseg-
mentatelor) a formulei, in timp ce hipersegmentarea
nucleului neutofilelor (devierea la dreapta) este no-
tati in anemiile megaloblastice.

Hipersegmentar€a ereditarl a neutrofilelor se trans-
mite autozomal dominant gi nu se asociaztr cu alte
manifestiri.

Hiposegmentorea ereditari a neutrolildor (ano-
malin Pelger-Huet). Se hansmite autozomal domi-
nant $i este in general neasociatd cu alte anomalii
congenitale sau cu afectarea funcliei leucocitelor; la
examenul sAngelui periferic se constatl un procen-
taj crescut de nesegmentate.

Neutrofilele gigante. Neutrofilele din sAngele
periferic au volumul de 2 ori mai mare decdt nor-
malul gi dernonstreazd - ln general - qi hiperseg-
mentarea nucleului (6-10 lobi nucleari). Trds[tura se
transmite autozomal dominant gi nu se inso{e$te de
anomalii funclionale a1e neutrofilelor.

Anomalii ale granulelor leucocitare, Se intf,l-
nesc deficite ale granulelor specifice (a se vedea
mai jos), granulalii mai pronuntate sau mai pmemi-
nent colorate etc.
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r Anomalia May-Hegglin, hansmisi autozomal
dorninant const[ in modificarea morfoloeicd a neu-
trofilelor (cele mai multe conlinAnd inlcluzii cito-
plasmatice proeminente, de culoare albastr[, nere-
gulate, sub forma incluziilor Ddhle qi constiad ln
precipitate de ARNm) 9i modifrctrri de form[ a
tombociGlor (plachete gigante, bizare). Efectul func-
lional este nesemnificativ, purtltorii anomaliei fiind
asimptomatici.

TABELUL I3JAOQ

CAUZE DE MONOCITOZi LA COPI

At'lOfltAtll CALITATIVE AtE LEU(OC|TEI0R

Defidtul de rdeziune ol leurocitelor (DAl,)

Este o afecliune foarte_ rar[, ereditari, cu trans-
mitere autozomal recesivdr.

Etiopatogenie. Boala se datorcazd, expresiei de-
ficitare a 3 glicoproteine heterodimerice (ct, p) spe-
cifrce leucocitelor:

- MAC-I (MO-l, CDl1a), care este rm recep-
tor fiziologic important al complementului (CR3).
Leagl fracgiunea C3bi a complementului activat de
granulocite gi rnonocite. Un alt situs al MAC-I este
responsabil de aderenla leucocitelor de suprafele gi
promoveaz5, de asernenea, motilitatea, chemotaxisul
qi fagocitoza bacteriilor opsonizate de ctrtre com-
plement;

- LFA-L (CD11b), localizat pe toate subclasele
de limfocite, avdnd ca figand molecula de adeziune
ILAM-L Si promovind activitatea limfocitelor T
citotoxice gi alte interacliuni interlimfocitare;

- p150,95 (CD11c), prezentl pe celulele fago-
citare qi pe limfocitele T citotoxice gi pe limfocitele
mari granulare (NK), semnificalia sa fiziologici
fiind inc[ neclar[.

Aceste glicoproteine au in comun subunitatea
p(CD18,95 kd); ele se disting prin subunitd;ile a,
diferite intre ele ca sfucau[ de aminoacizi qi con-
ferind moleculei propriettrgi tizico-chimice qi dis-
tribulie celulari diferite.

Gena pentru sinteza lanlului B este situati in
por{iunea distal[ a bralului lung al cromozomului 21
(21, q22-3). Defectul slu afecteazd subunitatea co-
muntr B, conducdnd la o procesare posthanslallonaltr
anormah a moleculelor din care face parte.

1 Purtxtorii asimpromatici Si plrinlii bolnavilor all niveluri
de apoximativ 5OZa din cele nomale pentru sDbunitatea 8.



Manifestdrile bolii sunt datorate absenlei sau
expresiei diminuate a receptorilor glicoproteinici de
adeziune de pe suprafala leucocitelor, determindnd
gi un deficit de migrare al ac€stora spre situsurile
exbavasculare. Testul ferestrei cutmtate Rebuck de-
nonstreazl, in vitro, capacitatea diminuat.il de de-
plasare a granulocitelor gi monocitelor, corectatl de
transfuziile de leucocite normale. Celulele fasocitare
nu ader'5 la straturile unicelulare de celule- endo-
teliale sau de suplafelele de sticli sau de plastic,
iar stimulii chemotactici nu promoveazd cre$terea
ata$fuii de suprafele. Microbii gi alte antigene parti-
culate opsonizate nu sunt fagocitate normal. Leuco-
citele deficitare sunt insi capabile de a declanga un
rdspuns oxidativ normal. care promoveazl eliberarea
constituentilor granulelor leucocitare qi killing-ul
microbian, sub acliunea mediatorilor care qunteaz[
sau nu necesitl MO-l sau CR3.

Au fost observate qi o varietate de alomalii ale
limfocitelor, dependente de expresia deficitartr a
LFA- 1 (deficite ale funcliei limfocitelor T citoto,
{ce, deficite ale funcliei limfocitelor NK, deficite
ale citotoxiciti$i mediate de anticorpi - ADCC).
Nivelul total al imunoglobulinelor serice este nor-
mal, dar ldspunsul fagd de antigeneie proteice
(exemplu, antigenele virusurilor gripale) este afec-
tat, in timp ce rdspunsul la antigenele polizaharidice
este normal-

Manifestiri clinice. Sunt variabile ca intensitate.
Primele semne sunt prezente in perioada neonatald:
separ^area taldivl qi infeclii ale cordonului ombili-
cal. lntArzierea vindecirii pl5gilor este o alt?l ma-
nifestare calacteristicd. Infecliile cutanate qi subcu-
tanate apar precoce, sub forma unor abcese mici
(sub 1 cm), indolore, cu evolulie necrotic[ sau spre
celuliti. Abcesele perirectale sunt, de asemenea,
n€cvente.

CaracGristice sunt gi leziunile extremitililor: ulce-
ralii lalgi sau arii gangrenoase buloase (?n diametu
de 1 pdai la 10 cm), necesitAnd debridare chirur-
gicali gi grefe de pieie. Puncli.ile, traumatismele
superficiale ale pielii plecipitd celulita Ei formarea
de abcese gi ulceragii.

Se noteazl gingivittr cronic6, parodontitl debu-
tOnd in adolescenli qi conduc6nd la pierdere pro-
gresivi a dentiliei definitive. Alte infeclii descrise
in aceasti boall sunt bronlopneumoniile recurente
qi meningita aseptic[.

Infecliile sistemice pot constitui complicalii ale
abceselor perirectale sau ale altor infeclii necrotice

cu localizare bucal[, faringian[ sau la nivelul trac-
tului gastrointestinal.

Evolu{ia se face spre deces la peste 757o din
bolnavi inainte de vdrsta de 2 ani in formele se-
vere. ln formele mai pulin severe, peste SOVo dtn
bolnavi supravieluiesc pdni in decada a 2-a-a 3-a
de via1I, avAnd ca rnanifesttrri infec{ii recurente
(otit[, esofagit[, sinuzitl, necroze localizate ale tesu-
nrilor moi).

Dxamene paraclinice qi de laborator. Examenul
sAngelui peifeic demonstreazi hiperleucocitozI cu
neutrofrlie persistentii ( 15 000- 160 000/t1', !O-9OEI
fiind polimodonucleare neutrofile) qi o anemie
uqoard,/moderatd de tip inflamator cronic.

Biopsia de piele evid,en$azd, necroza cutanat{ !i
sfu'[cia - caracteristici! - a in{iltratului inflamator.

Prin tehnica ferestrei cutanate, cum s-a menlio-
nat deja, se demonsheazl deficihrl de migrare al
leucocitelor.

Teste specializate obiectiveazi o largi gaml de
ani:malii ale neuaofilelor (deficit chemotactic, ade-
zivitate scdzuttr la monostatul de celule endoteliale,
agregare anormal[, deficit de fagocitare ul pu.ti-
culelor opsonizate cu C). De asemenea, exist6 ano-
malii ale rdspunsurilor citotoxice ale limfocitelor gi
un deficit de sintezd al anticorpilor fa1[ de anti-
genele proteinice.

Studiul in flow-citometrie aI leucocitelor, u|jli-
z6nd anticorpi monoclonali (peirnu antigenele MO-l,
MAC-1, LFA-I) demonstreazi absenla sau reduce-
rea legirii anticorpilor monoclonali cupla{i cu fluo-
resceinl.

Cultnrile de la nivelul focarelor de infeclie evi-
denliazi ca agen;i patogeni: cocii grampozitivi (Staph.
aureus), germenii gramnegativi @. coli, Pseudo-
monas spp., Klebsiella spp.) gi fungi (Candida albi,
cans, Aspergillus fumigatus).

Diagnostic. Diagnosticul pozitiv se face pe baza
datelor clinice qi paraclinice descrise anterior.

Diagnosticul dtferenlial impune discriminarea de
defectele imunittii. umorale (agamaglobulinemii,
h.ipogamaglobulinemii, disgamaglobulinemii), de alte
defecte ale macrofagelor (boala granulomatoasd cro-
nice, deficitele granulelor neukofile, sindromul Job),
de reacliile leucemoide, ca gi de sindroamele mielo-
proliferative cronice.

Tratament. Infecliile trebuie tratate prin antibi-
oticoterapie agresiv[ (rtrspunsul terapeutic este mult
mai lent) $i tratament chirurgical adecvat (debridare,



drenaj). Imponante sunt qi mlsurile de
profilaxie, vizand cavitatea bucald, pielea
perianal{ in special.

Transplantul de ntdduvd osoasd esle indicat in
formele severe, clt mai precoce, 1a bolnavul fbrtr o
infeclie evolutivd gi in stare de nutrilie cit mai
bun6; de notat ctr existtr o acceptare bund a gre-
felor, chial parlial compatibili!

Diagnosticul prenatal este posibil prin. tehnici
moleculare pe probe de s6nge fetal de la varsta de
20 s6ptdm6ni; de asemenea este posibil diagnosticul
std.rii de purtdtor, ceea ce permite sfatul genctic.

Anonoliile notililitii ;i ole luntfiei .hemotldi(e
c leu<orilelor

CondQiile pentru o fuirclie chetnotacticd normald
sunt: generarea normal[ a factorilor chemotactici gi
stabilirea unui gradient; expresia de cdtre leucocite
a receptorilor pentlu diver$i factori chemotactici gi
a mecanismelor de discemere a gradiengilor chemo-
tactici; mecanismele normale pentr.u motilitaiea leuco-
citelor.

Manifestd.rile deficitelor chemotactice ale leu-
cocitelor sunt:

- afectar€a tipicl (sub forma infec[iilor piogenice
reculente) a pielii, gingiilor, mucoaselor qi timfo-
ganglionilor regionali; degi leucocitele demonstreaztr
o motilitate sedzut{ in camerele de chemotactism,
ele se acumuleazi in cantitlEi suficiente la nivelul
situsurilor de inflamalie pentru a produce puroi;

- infeclii respftatorii fiecvente; septicemiile sunt
insd neobignuite.

Agenlii etiologici cei mai frecvenli sunt: cocii
grampozitivi (gi in special Staph- aureus), germenii
gramnegativi gi fungii.

Infecliile trebuie tratate prompt, energic gi cu
agenlii antiinfeclioqi cei mai adecvali.

Tabelul l3.XXXII prczinti cauzele anomaliilor
funcliilor chemotactice ale leucocitelor. .

Defecte de ingertie (de fogocitoz[) de leutotitelor

Sunt intahite in anomaliile de aderenli ale leuco-
citelor gi in sindromul de distunc(ie al actinei leu-
cocitare. Acesta din urmi se manifestd inceoAnd de
la vfusta de nou-nlscut-sugar mic prin infec$i pio-

igienl gi
gi zona

TABELAL B.XXX]I

ANOMALIILE FUNCTIEI CHEMOTACTICE

I. Dellcitul de generare al factorll,or ch"motactici
- Deficitul familial de C]J, CZ, C4 (calea clasicl de acri_

vare a complementului)
- Deficitul familiat de C3, C5, properdini (calea altemativd

de activare a complementului)
- Deficitul catdgar de C3 (LES, anemii hemolitice cronice.

glomerulonefrith)
II. Producerea crescuti de Inacdvatorl al chernotactisrnului

- Sarcoidoza
l-epra

- Circza heparici
- Boala Hodgkin

Alte malignirili
m. Inhibttorii cu ae(iune directi asupra n€utrotilelor

- Bolile de complexe imune
- cene.rarea C5a fu plasma (septicemie, hemodializ;, ,oc

lenmc)
- Medicamente (coiticoizi, l,ebacicline, adotericin{ B, qlobu-

Ind an I ilimocitard)
- Sindromul Wiskott-Aldrich

Periodonrita juvenilx
- Sindromul hiper-IgB (sindromul Job)

IV. Defectele Intrinsecl ale treutrofilulul
Neutrofi lul nou-niscutului

- Defe.tele de adeziune ale neutrofilului
- Disfunciia actinei leucocitarc

Deficitul granllelor speaifice
- Sindromul Ch6diak-Hisasbi

Defectele de asamblari a microtubilor
- Sin&omul Shwacbman
- Hipofosfatemia
- Glicogenoza lb
- Sin&omul Kartagener
- Anomaliile clomozomului 7
- Deficirul de zinc (acrodematita entercparictr)

gene recurente cu localizare cutaneomucoas[: sunt
*ctali $i limfoganglionii regionali. La testele speci_
fice de laborator, neutrofilele acestor bolnavi de_
monsneazd defecte ale chemotactismului gi un de_
ficit al fagocitozei, datorate asambltrrii de-fectuoase
a. actinei leucocitare. Infeqiile trebuie tratate prompt
$r adecvat,

Anorntliile degronulirii leucorilore

Dupb cum s-a arltat anterior, neutrofilele contin
2 seturi de granule: granulele azurofile (peroxidazo-
pozitive) qi granulele specifrce @eroxidazo-negative).
Ele se formeazd in cursul maturtrrii in meduva
osoas[ a celulelor mieloide (granulele azurofile in
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cursul difeleniierii mieloblastice gi promielocitare,
iar cele specifrce in stadiile de proliferare mieloci-
tar[ gi in cursul matur.Srii metamielocitelor la neseg-
mentate). Conlinutul acestor granule este impodant
pentru functiile specifice ale neutrofilului (receptori,
enzime, ploduqi bactericizi); activarea leucocitelor
este ulmattr de degranularea acestora gi eliberarea
conlinutului.

Defidtul th nieloperoxhhzi

Date de biologie moleculard. Deficitul activit{ii
mieloperoxidazice a leucocitelor se datoreazl pre-
zenlei unei peroxidaze disfunc{ionale in granulele
azurofile ale neutrofilelor gi monocitelor. Gena res-
ponsabili este prezenti pe cromozomul 17 (17 q.22-
23). Baza molecular[ a defectului o constituie o
anomalie pretranslalionald, evidenliindu-se niveluri
scezute de ARNn specific, fdrtr alteralii grosiere ale
8ener.

Mieloperoxidaza (MPO) este esenliald pentru
clorinarea qi iodarea microbilor ingerali de fagocit
gi -^ deci - pentru killing-ul intracelular al acesto-
ra. In ciuda deficiarlui activitdlii MPO, persoanele
afectaG sunt, in general, asimptomalice. ln testelb
de laborator, activitatea bactericidl este compromistr
pa$al, in fazele precoce ale killing-ului, dar duptr
o perioadi de citeva ore se realizeaztr o omordre
intracelulari eficientl a germenilor fagocitali, pro-
babil prin mecanisme alternative neoxidative.

ClinicS. Aga cum s-a menlionat, deficitul MPO
este asimptomatic. Cdnd se adaugtr qi alte situalii pa-
tologice care compromit aplrarea antiinfec[ioastr (de
exemplu, diabetul zaharat) se pot produce infectrii
severe cu Candida albicars.

Delxfd gandehr spe<ifre

Baza moleculari a defectului: anomalia constl
intr-un deficit de formare a granulelor specifice in
precursorii mieloizi; baza moleculard este 1ns6 ne-
cunoscutl. Se realizeazl un deficit al factorilor bac-
tericizi gi al fosfatazei alcaline leucocitare.

Tablou clinic: este o afecfiune familiali, foarte
rard, cu mod de transmisie probabil autozomal re-
cesiv. Se manifestd prir-, infecqii recurente, afec-
t6nd pielea (ulcere cutanate mari, indolo. re, abcese)

qi tractul respirator (bronhopneumonii repetate, for-
marea de abcese pulmonare). De asemenea, se no-
teaz[ limfadenite, otite, mastoiditil. Debutul infec-
liilor este obiqnuit, ln primul an de via$. Agentrii
etiologici cel mai fircvent izolali sunt Staph. aureus
(predominant), o varietate de germeni gramnegativi
gi Candida albicans.

Tratamentul prompt qi adecvat al acestor in-
feclii este esengial; bolnavii pot atinge vArsta de
adult tan6r.

Shthmd Chd&ok-ltigor;fr

Baza moleculari, a defectului. in aceast[ boaltr.
neutrofilele, monocitele qi limfocitele din singele
periferic conlin granule gigante, formate prin fuzio-
narea granulelor citoplasmice la nivelul precursorilor
din mtrduva osoasl. Se noteaz[ o fuzionare anor-
mald a granulelor citoplasmice qi in melanocitele
cutanate, in celulele foliculului pilos, ln celulele
retinei, in macrofagele qi frbroblaqtii viscerali, ca gi
in celulele Schwann'din SNC; este vorba deci de
o afecliune celulard generalizatA, fiind interesate
toate celulele purttrtoare de granule citoplasmice.
lpotetic, fluiditatea anormaltr a membranelor celu-
lare duce la fuziunea necontrolattr a granulelor cito-
plasmice.

Neutrofilele de la bolnavii cu sindrom Ch6diak-
Higashi se cancoizeazd, prin absenla catepsinei G
gi a elastazei; defensinele sunt normale. Se evi-
denliazi deficite funclionale ale celulelor fagocitare:
anomalii ale moti1i61ii, eliberare deficitarf, a enzi-
melor lizozomale in fagolizozom q.a. La nivelul pla-
chetelor, concentralia serotoninei este sc5zuttr. Albi-
nismul pa4ia1, fotofobia qi coloralia specific[, argin-
tie a pirului acestor bolnavi sunt datorate disper-
siei anormale a melanozomilor in melanocitele de
la nivelul pielii, in fibroblagti, in celulele de la
r6dlcina foliculului pilos, ca qi in celulele retinei.

Tablou clinic. Este o boal6 ereditar[, cu trans-
mitere autozomal recesiv[. Debutul simotomelor se
produce precoce in copilSrie. Primele manifesttrri
sunt reprezentate de fotofobia extremtr, lnso[itll de
nistagmus rotator, albinismul parfial, coloralia argin-
tie a plrului in lumin[ putemicl gi gingivitele re-
curcnte insotite de periodontitE" Se noteazi in evolu-
gie infeclii recurente - cutanate, mucoase Si ale trac-
tului respirator, produse de o varietate de microbi



gampozitivi qi negativi (cel mai frecvent de Staph.
aureus qi streptococii p-hemolitici).

Timpul de s6ngerare este prelungit, degi numtrrul
trombocitelor in s6ngele periferic este normal (se evi_
denliazi un deficit de agregare plachetartr, datorat
pool-ului de stocaj de ADp qi de serotonintr sctrzut
la nivelul granulelor plachetare.;.

Dactr bolnavul supraviefuie$te pinl la vArsta
adult6, se dezvoltl gi deficite neurologice, senzori-
ale !i motorii (ataxie, deficit motor, neuropatie sen-
zitivd - afectind nervii periferici, qi senzorialtr _
prin afectarea nenilor cranieni, anomalii EEG di-
fuze qi convulsii).

Decesul se produce, obiqnuit, in faza accelerattr
a bolii, fuiegistrattr la aproximativ 85Zo din bolnavi.
In culsul acestor faze, virusul Epstein-Barr gi pro-
babil gi alte virusud limfotrope conduc la un tablou
lymphomalike eu febrtr, adenopatii generalizate,
hepatosplenomegalie, pancitopenie gi proshatrie. Sep_
ticemiile sunt complicalii frecvente Ei fatale ln acest
stadiu al bolii.

Manifestdri paraclinice ln anomaliile granu-
lelor leucocitare. La examenul sAngelui perifeic,

in deficitul granulelor specifice, neuhofilele circu_
lante au nuclei bilobagi in peste 80Zo gi se noteaztr
sc{derea granulagiilor citoplasmice. in sindromul
Chediak-Higashi, granulocitele gi monocitele congin
granule mai mari, dar mai pulin simetrice dec6t
granulaliile toxice sau corpii Diihle; de asemenea,
este prezentd o neuhopenie moderattr datorattr dis_
trugerii intamedulare crescute a neutrofilelor.

Imunohistochimic, in deficitul granulelor speci-
fice, FAL (fosfataza alcalinI leucocitartr) este absen_
tA, ca fi lactoferina, in timp ce activitatea MpO
este normald. In deficitul de mieloperoxidaztr, acti_
vitatea MPO este absendl, dar FAL este normaltr.

'Funclia chemotacticd esb afectat2l in deficitul
granulelor specifice, in asociere cu suprareglarea
receptorilor pentru unii chemoatractanti ca f-met_
len-ph 9i C3bi; Ar sindromul Ch6diak-Higashi se
noteaz[ o reducere marcatl a expresiei receptorului
pentru C3bi, asociati cu un deficit al functiei
chemotactice.

Funclia fagocitard este, in general, normald in
anomaliile degranulSrii leucocitare.

TABELUL |3.NOQII
DATELE CLINICE $I ANOMALIILE DE LABORATOR IX NTTPCTBIT EREDITARE ALE FAGOCITELOR

adeziune al
leucocitelor

Deficitul granulelor
leucocitarc

Deficitul MPC) Ugor sctrzur

Moderat scdzut

Boala glanulomatoasl
qonicl ($ deficitul
sever de G6PD
leucocitard -

Job

mucoasd
Ulccre neqoiice, fSre puroi
IJlceratii ale mucoasei bucale

Abs€nte, sau infeclii fungic€

moi, adenite supurale
recidivante, abces€ viscerale

Infeclii sinopulmonare.
Abcese reci ale pielii gi lesu-
tului subcutanat-
Eczemd

(Hiper-IgE)



Killing-ul intracelular al germenilor este afectat
in toate cele 3 anomalii ale degranulfii leucocitare:

- in deficitul MPO, se observa un deficit minor
fa1[ de Staph- aureus gi mai accentuat pentni
Candida afbicans

- in deficitul granulelor specifrce, absen[a cito-
ernmului b situat in granulele specifice conduce la
defectul elibertrrii superoxidului 02 gi - impreun[
cu absen{a defensinelor qi laetoferinei - st5 la
baza anomaliilor kiling-ului intracelular al germe-
n or;

- in sindromul Chddiak-Higashi, omordrea inha-
celularl a germenilor este afectatl datorit[ fuziunii
intAlziate a granulelor anormale cu fagozomii. 

-.Limfocitele din sindromul Ch6diak-Hisashi con-
$n, de asemenea, granule gigante qi fir-ncgioneaztr
deficitar in testele pentru ADCC qi NK.

Tabelul l3.XXXIII sintetizeazi pr.incipalele date
clinice qi anomaliile de laborator ln defectele ere-
ditare ale fagocitelor.

Tratament. Bolnavii cu deficit de MpO nu ne-
cesittr, obignuit, m{suri terapeutice deosebite.

ln cazurile de deficit al granulelor specifice,
tratamentul adecvat al infecliilor bacteribne (antib!
otice i.v., debridarea qi drenajul chirurgical) este
suficient.

ln faza stabill a sindromului Ch6diak-Higashi,
ingrijirea adeevat[ a infecliilor este eficientl Admi-
nistrarea de vitamin[ C amelioreaztr starea clinicl
gi funclia fagocitarl la unii bolnavi. Antibioticopro-
filaxia nu s-a dovedit eficace.

In faza acceleratl a sindromului Chddiak-Higashi
s-au propus o serie de terapii, cu eficien!f, redusi
1r general: chimioterapie citotoxice (prednison, vin-
cristinl, ciclofosfamidl) sau combinalia aciclovir
500 mg/m2 in 3 administlri zilnice qi prednison
2 mg/kg/i (se obgine o ameliorare temporarl a fe-
brei, pancitopeniei qi coagulopatiei). ln unele cazuri,
s-a practicat cu succes tansplanh.rl de mlduvtr osoa-
sa, preeoce in cursul bolii, de la un donator fami-
lial histocompatibil.

Sfatul genetic qi diagnosticul prenatal sunt posi-
bile prin examenul granulelor din neutrofile ln pro-
bele de sAnge fetal.

Defidle cdStigate oh gruwHor neutrcfrlelor

Sunt preze4tate ln tabelul 13.XXXIV.

TABELAL B.XXNV

DEFICITELE CA$TIGATE ALE GRANULATIILOR
LEUCOC'ITARE

Jlnoloamele mtelodrsDlazrce
- I-eucemiile acure mieloidel
- F^za blas ce a leucemiei granulocitare cronice de tip adut2

I Mieloperoxidaza $i lactoferina- componenli ai granulelor
azurofile $i - rcspeotiv - specifice sunt diminuate la ul}ii bol-
navi cu LAM, sindroame mielodisplazice, ca qi tn neutrolilele
nou-ndscutului.

2 FAL este absenta ca Ei la bolnavii cu deficit al gla-
nulelor specifrce ale neutrofilului.

Anomrliile cdiyititii rnisobidde oxidltive
loda grmulomtorsd rontui [f;Gt)

Etiopatogenie. Activarea respiratorie (respiratory
burst), care urrneazf. la cdteva secunde dupf acti-
varea fagocitelor are un rol crucial in killing-ul efi-
cient al microbilor secretori de catalazd,. NAD?H
oxidaza. care catzlizrazd. activarea respiratorie, este
gesid exclusiv in fagocite; ea este activati de o va-
rietate de stimufi particulali (microbi opsonizali) qi
solubili (peptide chemotactice). Aceqti stimuli excitE
un sistem de transpon transmembranar al electro-
nilor, ln care NADPH - situat pe fala citoplasrnicl
a membranei - reduce oxigenul intr-o serie de reac-
1ii implicdnd FAD (flavin-adenin dinucleoridul). ''niicofactori solubili qi citocromul D asociat medtbra-
nelor. Oxigenul este redus la anion superoxid. care
este rapid translat la HrOr si OH . Se crede ci
ultimii 2 compuli sunt ig6nti principali prio care
se produce killing-ul microbian-

Componentele sistemului NADPH oxidazei fago-
citare sl.tnt (fig. 13.10):

- componenta de membrantr - o hemoproteinl
heterodimer (o subunitate o. de 22 kd si o subuni-
tate p de 9l kd);

- cel pugin 2 componente proteice citosolice 1de
47 kd gi 67 kd) care slrnt necesa.re pentru a atinge
activitatea oxidazici -normald.

Formele X-linkate qi autozomal dominante ale
BGC sunt asociate cu absenla componentelor pro-
teice citosolice sau a subunittrlilor componentei de
membrand (tabelul I3.XXXV)"

Gena CGD1 este localizat[ pe cromozomul X,
proximal de gena distrofiei musculare si distal de

I CGD - chronic granulomatous disease.



F',8. .1.t..10 Merabolismul oxidativ leucocitar (dup, R. Baebner).
Complexul NADPH oxidazei din neuuofilele o-un" 

""t" "on-stituir din 2 subunirdli de membrand ale citocromllui b (c. de
22 kd 9i p de 9l kd) $i 2 colaclori cirosolici (67 kd li 47 kd)
necesad penfru activarea tespilatode.. NADPH serveste ca sub_
sral pentru reducerea oxigenului la anion superoxid (O2) care
- la randul sdu - este rapid dismutal, fie siontan, fie sub'acliu_
nea enzimei supemdd dismura4 (SOD) in ape oxisenar?t (H"O.).
Producerea de superoxid esle leslatii prin reauceiea nltro-6tu!_
lehazolium (NBT). NADPH esre generar de glicoz, 6_fosfar
pnn gunt hexozomonofosfat, sub acliunea enzimei glucozof_

fosfat debi&ogenaza (C,6PD). 6pc = 6-fosfogliierar.

TABELAL B.XXXV

CLASIFICAREA BOLII GRANULOMATOASE
CRONICE PE BAZA DEFECTT]LUT MOLECULAR

gena OCT, la nivelul benzii Xp2i. proteina codattr
de aceasttr gene este sinonimd cu subunitatea 91 kd
a complexului citocrom b. Un pool de eitocrom b
(- 8O-9O%) se gtrsdqte in granulele specifice ale
neutrofilelor $i este translocat la nivelul membranei
in cursul activtrrii acestor celule.

Anatomie patologici. in aceasttr boali. este ca_
racteristictr prezenla unor granuloame conEini,nd fa_
gocite, celule gigante gi ocazional celule di tezauri_
zare (histiocite) lnc{rcate cu lipide. Sunt afectate
(pri.n prezenta abceselor qi granuloamelor) pldminul.
pielea. 

-limfrcganglionii, ficatul. splina gi oisele. De-
fectul fundamental al bolii - deficitul 

-de 
activare a

NAD.PH 
-oxidazei 

fagocitare - conduce probabil la
reaclii inflamatori.i tisulare persistente, daiorit{ insl_
mdnldrii acestora cu microbi viabili.

Tablou clinic. Cei mai mulli bolnavi dezvolti
infeclii rssul's.L/cronice piogenice in primii 2 ani
de .ria15; formele mai ugoare pot debuta abia in
adolescenld sau la virsta de adult tanfu.

Adenitele recurente sunt prezente in aproape
toate cazurile, cu localizare ln special cervicJld, ne_
cesitdnd incizie gi drenaj.

_- Hepatomegalia qi/sau splenomegalia apar mai tar_
div. semnificAnd prezenla abceselor gi/siu formarea
oe gram o,tme.

Fneumoniile recurente cu germeni oportuniqti
(Senatia marcescens) sunt, de as€menea, ft."l,"nG.

Se noteazd gi furunculozl recurenti, abcese sub_
cutanate, dermatitd eczematiform[ Ei impetigo peri_
orificial.

Formarea de granuloame inflamatorii poate con_
duce la obstruc$a esofagului, a piloruiui sau la
obshrrctia uretrald.

Diareea cronictr este expresia coliGi granuloma-
toase.

Abcesele perianale gi fistulele anale sunt, de
asemenea, Irecvente.

- 
Caracteristic[ este gi osteomielita politopicl sau

afectind oaseie rnici ale mdinii qi pieiorului.

. Infeciiile mucoaselor sunt gi ele frecvente (con_
junctivitl, rinite, sinuzitl, stomatitl).

Tablou paraclinic. Neutrofilele circulante au
funclie chemotactictr. func$e fagocitard gi degranu_
rare normala, dar nu genereazd anioni superoxid Einu reahzeazd, killing-ul intacelular al germenilor
secretori de catalaztr (aspect caracGristic demonstat
la testele de bactericidie in vitro). Agen[ii infecgioqi,
izolaEi la bolnavii cu BGC sunt microUi sau miceili
producAtori de catalaz[, care se pot multiplica inha-

Hzoz

subunitlfii 22 kd a cito-
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celular - unde sunt protejati de cele mai multe
antibiotice - qi sunt tansportati de neutrofrle la dis-
tantl, determinind un focar de infectii (Staph.
aureus, Klebsiella-Aerobacter spp., E. coli, Shigella,
Salmonella spp-, Pseudomonas spp., Serratia mar-
cescens, Candida albicans, Aspergillus spp. q-a.).

Testul NBTI constituie o metodl adecvatl de
screening pentru defectul de producere de anion
superoxid in cursul activfii neutrofilelor. Testele
cantitative de generare a superoxidului ln fagocite
(metoda de reducere a fericitocromului) sunt cele
mai sensibile; testele de chemoluminiscenld obiecti-
veaz{. de aserrcne4 defectul activlrii respiratorii. Nu-
mirul de leucocite este crescut adecvat ln cursul
infecfiilor; se noteaztr frecvent o anemie de tip in-
flamator cronic.

VSH este, obignuit, crescutl iar imunoglobulinele
serice au valori normale sau crescute.

Explorfuile imagistice Pot fi utile pentru deteclia
abceselor viscerale qi a osteomielitei (radiografii,
echografie, scintigrafie), a obstrucliei antrale (echo-
grafie abdominall, endoscopie digestivl superioarl,
tanzit badtat) qi a afecttrrii granulomatoase a ve-
zicii urinare qi uretrei (uretrocistografre).

Tratameni. Profilaxia pe termen hmg cu TMP/
SMX s-a dovedit eficace, crescind durata perioa{e-

1or lipsite de infeclie. Tratamentul agresiv al infec-

$lor 
-acute este, de asemenea, indicat (izolarea agen-

iului infeclios, tratament antiinfecllos adecvat gi

energic pe cale intravenoasd, transfuzia de scurt{
duraia de concenuat€ leucocitare Pentru controlul
infecgiilor persistente, in special ale acelora cu ger-

meni- srarmeqativi). Tratamentul antiinfeclios pre-

Iungit,-in uroJi"r" 
"u 

corticoterapia, s-a dovedit efi-

cien't in prevenirea $i tratamentul obstrucliei antrale

si al cistitei granulomatoase'
Interferonu'i y creqte modest (cu t-107o) genera-

rea de superoxid in leucocite' conducind $i la ame-

liorarea clinic6, reducdnd numtrrul infecJiilor noi gi

ameliorind rdspunsul in infec$ile^ rezistenG; dozele
recomandate sunt de 0,05 mg/mz, administrate s'c'

de 3 ori pe sePtlmanl.
Transplanrul 

-de 
mXduvtr osoasf, a dovedit doar un

succes limitat (cu rejet al grefei sau grefare partial{)'

t La purEtorii fo$ei X-linkate, 50% dh neuho-

file sunt'afectate, restul produc normal superoxid' Cele mai

multe Durleloare sunt slnrloase $ nu dezvolt{ infeclii rccurente'

Unele dintre ele au leziuni curanate lupus-like' cu fotosensibi-

lizare, pleurezie. stomatild ln forma autozomal recesivd ambu

plrin$ sunt purtrtod slntrtoli' iar testul NBT este BorEal'

Diagnosticul prenaJal esta posibil in singele cor-
donal sau placentar oblinut prin amnioscopie, ca gi
prin biopsia de viloziti[i coriale, utifizand tehnicile
de biologie molecular[- Studiile in familiile afectate
(analize de linkaj, snrdiul restricliei polimorfismului
de lungime al ftagmentelor de ADN) ptmit dia'
gnosticared stdrii de purtdtuL posibill qi prin te1-
tot NSt itt formele X-linkate. Ea st[ 1a baza sfu-

tului genetic.

Alte ononulii ole nrelobolisnului oxidctiv
ol neutrofilelor

Defxitsl sevs d OSPD

La rasa albl au fost demonstratri mai mulli bol-

navi cu deficit al G6PD, av6nd valori ale activit{ii
acestei enzime in neutrofile sfr 5%- Cind activi-

tatea enzimei este mai micf de l7o, generarea de

NADPH, substratul pentru activitatea oxidazei leu-
cocitare. devine limitativl, conducdnd la un fenotip
similar BGC.

Deficilul gfulafnn tedutozd

Glutation reductaza este o enziml flavinicd care

catzlizr,az| reac$a NADPIVGSSG (vezi ftg. 13'10)'
Deficitul acestei enzime produce anemie hemolitic['

Deqi activarea respiratorie ln fagocite este afettati,

bolnavii nu prezinttr infec$ recurente sau cronice'

Defrdtsl de fit arb,t thterlrt

Glutationul (GSH) este un antioxidant putemic,

Drezent in cele mai multe celule, inclusiv in leuco-

cite- Absentra glutation sintetazei conduce la anemie

hemolitictr, otite recur€nt€ gi anomalii ale killing-

ului bacterian in vitro. Este un deficit enzimatic

foartg rar.

Sindlonul hiper'lg[ (rhdrornul lobf

Este un sindrom^ rar, caracterizat prin niveluri

serice foarte mari de IgE' infeclii recurente severe

cu localizare in special cutanattr Ei pulmonarl gi



eczemd cronice, debutind in primele 8 s{ptdmAni
de via15. Infecliile cutanate pot conduce la abcese
subcutanate profunde, osteomielitI, artritit septicl gi
abcese viscerale. Manifestlrile asociate pot fi: as-
pectul grosolan al faciesului, rinita alergictr, astnul,
keratoconjunctivita gi afectarea cre$terii staturopon-
derale.

Paraclinic, se noteaze eozinofilie sanguintr mar-
cattr. valori foarte mari ale lgE serice {-cu specifi-
citate.pentru Staph. aureus gi Candida), prezenta de
CIC confindnd lgE, deficite chemotactice variabile
ale neutrofrlelor gi monocitelor, absenla hiper-
sensibilitdlii cutanate interziate gi a prolifertrrii in
vitro a leucocitelor sub actriunea unor antigene.

Agenlii infeclioqi implicali in infecliile recurente
sunt: Staph- aureus (++), Candida albicans (++), H.
influenzae, Str. pneumoniae, germenii gramnegativi
enterici gi herpes virusurile.

Patogenia propus[ pornegte de la un presupus
deficit al limfocitelor T supresoare, cu hiperactivita-
te a limfocitelor T-helper qi cre$terea producliei de
IgE. Aceasta din urrni este responsabill de nivelu-
rile excesive serice de IgE neprotectoare fali de sta-
filococ qi alte microorganisme, ca gi de sinteza ina-
decvatl de anticorpi IgG protectori fa{[ de aceiagi
agenli patogeni. Deficitul chemotactic leucocitar se
datoreqte secreliei de substanle inhibitorii la nivelul
mononuclearelor.

Terapia recomandantd constd in tratamenhrl agre-
siv al infecgiilor (administrarea de imunoglobriline
i.v., de antibiotice/antifungice/antivirale i.v., precum
qi drenajul chimrgical a1 abceselor).

Dislunttio reufrolilelor lo nou.nirtuf

O serie de argumente pledeazd pentru un deficit
funclional al neutrofilelor la nou-ndscut:

- incidenfa crescuttr a septicemiei qi meningitei,
cu evolulie nefavorabill in special in caz de deple-
1ie a rezervelor de neutrofile in mdduva osoas[ qi
de neutropenie;

- sbr[cia neutrofrlelor in exsudatul din alveolele
nou-ndsculilor decedagi de pneumonie;

- apari$a frecventtr a infecliilor cutanate cu Staph.
aureus qi Candida.

Explorlrile de laborator au demonstuat modifictrri
ale funcgiei neutrofilelor la aceastd categorie de
varstd:

105 T.atat de pediat e

- sciderea migrdrii leucocitelor la testul ferestrei
cutanaG Rebuck gi ca rtrspuns la stimulii chemo-
taCtrcl:

- afectarea deptaserii receptorilor lectinici sau a
situsurilor de adeziune pe suprafa(a membranei neu-
trofilelor gi translocarea defectuoasl a receptorilor
C3 din granulele specifice pe suprafala menibranei;

- activitatea bactericidl deficitarl, deEi activarea
respiratorie qi capacitatea de a genera anion super-
oxid gi H2O2 sunt normilq s-a demonstrat ins[ un
con{inut diminuat de MPO gi al lactoferinei ln gra-
nulele leucocitare.

_ Consecintele terapeutice ale acestor disfunc$i
leucocitare la nou-ntrscut sunt:

- adrninistrarea de concentrate leucocitare in seo-
ticemiite neonatale, cu rezultate conhoversate;

- incercarea de utilizare a factorilor de creptere
hematopoietici (cM- gi G-CSF). Ei stimuleazd pro-
ducerea de neutrofile gi monocite la nivelul midu-
vei osoase, faciliteazil eliberarea neutrofilelor din
mdduva osoasl, iniliazi expresia receptorilor chemo-
tactici (C3) ai activtrrii respiratorii qi stimuleaz[
rdspunsurile fagocitare.
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C. Diuteze hemorogire

ilHtiosTAzA Ftzlotoclctr
lllorgil $eibon

Hemostaza normald este rezultanta unui ansam-
blu de factori ce rcalizeazd un complex ciberaetic,
in care factori numerogi, aflaEi intr-o intercondi-
lionare reciproc6, urmare a activXrii lor secvenliale,

asigur5, pe de o pafie, prevenirea $i sistarea hemo-
ragiei, pe de alt5 pade,;nevenirea qi inlIturarea
obshtcliilor vasculare kornbotice, asigurdnd fluidi-
htea sanselui.

in priiu sa secven!tr are lcr, activarea endoteliaki
vascularl, ce determinl o vasoconstriclie eu redu-
cerea consecutivtr a fluxului sanguin li o exprimare
a shlcturilor gi func$ilor procoagulante qi proagre-
gante ale endoteliului (factorul von Willebrand -
fvW, factorul tisular - 

-FT $i receptorii pentru fac-
torii IX, VII, X etc.). In mod concomitent are loc
activdrea multifactoiall a trombocitelor, in carc
semnalul activator ini{ial il reprezint{ colagenul qi
factorul activator trombocitar @AF). Activarea trom-
bocitard constd din inducerea unor modificlri de
suprafall trombocitarl pi de metabolism, cu acti-
varea fosfolipazei C gi formarea tromboxanului gi
prostaglandinei PG2 qi activarea adenilat ciclazei cu
transformarea ATP-ului in cAMP, Agoniqtii trom-
bocitari gi cu precldere tromboxanul iniliazX, ln
succesiunea adeziunii, agregarea, deterrninand con-
comitent qi reaclia d_e release din granulele dense
(ADP, serotonind, Caz+.) gi din granulele cr, (fvw,
frbrinogen, trombospondin), realizdnd totodatd o
stimularc a ploducliei lor de novo. Ei aciioneaz[ ln
lan!, favorizind procesul de vasoconstriclie (sero-
tonintr), adeziune (fvw) Ei agregare trombocitare
(ADP gi fibrinogen), initriind in acelaqi timp acti-
varea factorilor de coagulare X gi IL Se creeaz[
astfel condifiile fixirii fibrinogenului pe receptorii
hombocitari, cu consolidarea secundard ireversibill
a trombului provizoriu plachetar. Trombina, formatS.
in cantitate inilial minimi in atrnosfera plasmaticl
periplachetard, intensific[ la rdndul ei agregarea qi
reacga de release. Contrareglarea (cAMP, EDRF -
endothelium derived relaxing factor, PGI2 - prosta-
ciclina) intervine in stoparea procesului promotor gi
inhelinltor al activfii Aombocitare, favorizind re-
luarea circula$ei.

Odatb cu activarea endotelialtr gi trombocitarl se
declangeaztr in condilii de simultaneitate gi proce-
sul de coagulare: FT formeazl un cornplex cu f YII
activat, complexul tenazic extrinsec, ce actsveazd 1a
rAndul siu f X, dar in acelagi timp gi f IX, con-
tribuind deci qi la formarea tenazei intrinseci. linta
activatoare a f Vlla este depndentd de cantiiatea
de FT: in cantitate mare, acgiunea lui este direcgio-
nat6 spre f X, iar tr cantitaG redus[ el se orien-
teaz[ cu precddere asupra f IX. ln situalii particu-
lare, se inigiaztr o cale secundari de activare a sis-



temului tenazic intrinsec, al c6rui rol in conditii fr-
ziologice este insuficient evaluat, in care se imificl:
HMWK. kalicreina, f Xl, f tX, f VIII $i ba2+.
Tenaza, indiferent de provenien{a sa, extrin;ec[ sau
intrinsecd, activeazd f X, care in prezenla f V, Ca2+
qi a fosfolipidului (hombocitar sau tisular) activeazi
f II. Trombina generatl ,jn explozie.. determintr for-
marea cheagul ui de fibrine, garangia funclionaltr a
hemostazei definitive. Mecanismele contrareslatoare
(uombomodulini, pr.oteind C. proteind S), ca !i anti-
trombinele (AT III, heparin cofactor II) vegheaztr
asupra limitirii pr.ocesului coagulant la obiectivul
sdu benefrc din prmct de vedere funclional.

Fibrinoliza, etapa dishuctivtr a hemostazei, me-
diati de plasminogenul activat in plasminl, degra-
deazi fibrina, pregltind prin disolulia cheagului de
fibrin5. terenul pentu restabilirea continuitilii vas-
91]are, a circulaliei qi pentru vindecarea pllgilor.
Inhibitorii fibrinolizei supravegheaz[ acest proces,
ca el str nu deplqeasc6 teritoriul limitat al trombilor

de frbrin!, antiplasminele intervenind prompt !i efica-
ce la orice tendinli de extensie sau g"oeruiir*" u
procesului litic.

Dezvoltarea componentelor aparatului hemostatic
se. ini$azd in perioada vielii fetale, destrvdrgirea sa
atingindu-se doar pe parcursul primului an de viall
Sunt dovedite deficitul funcfilor trombocitare, ca qi
ruvelut sanguln scazut pentru majoritatea factorilor
de coagulare gi fibrinofizn, ponderea lor fiind invers
propo4ional5 cu virsta gestalional[ a nou_nlscutului

!,- 3.q9i plop"otlonali cu varsta postnatale (hbelul
l3.XXXVD. In ciuda deficitului factorilor individuali.
rezultanta funclionaltr- este o hemostazd ce se inscrie
in cgdilii. noy{e, la majoritatea nou-ntrscu1ilor qi
sugarilor, in limite satisfdcdtoare. Ea este totuqi o
hemostaztr labiltr, consecinfa unui echilibru precar,
care in sinradile patologice cele mai diverse (hipoxie,
acidozS, infeclie, qoc etc.) se decompenseazl cu
ulurinltr, expunard nou-ndscutul gi sugarul mic la
un risc hemoragic sau trombotic particular.

Timp de trornbinh (s)
Fibrinogen (gn)
tr (U./ml)
V (U./ml)
vll (U./ml)
Vm (U./rnl)
fvw (U./rirl)
D( (U./rnI)
X (U./mD
XI (U./ml)
Xtr (U./mD
PK (U./rnl)
HMWK(U./ml)
XlIa (U./ml)
XInb (U./nil)
Plasminogen

Timp
TPTA (s)

cq-M (U./ml)
oq-AP (U./ml)
CrE-INH(U./mD
crl-AT (U./ml)
HCtr (U./mD
Proreini C(U./ml)

TABELAL ]3)OAVT
VALORI DE REFERTNTi PENTRU TES-TELE DE COAGULARE LA COPII SiNATOSI

NASCUTI LA TERMEN TN PRIMELE 6 LUNI DE VIATi

3.,5 +3,44Q9)
25,0 +2,66(19)
2,78 t 0,6l(29)
1,08 t 0,19(29)
1,M ! 0,22Q9)
1,05 a 0,19(29)
o,9 xO,25Q9)
o,92 ! 0,33Q9)
l,@ ! 0,27(29)
1,06 r 0,23(29)
0,97 i 0,15(29)
1,08 r 0,28(29)
1 ,12 + O,25Q9)
O,92 ! 0,22(29\
r,o5 ro25Q9)
o,9'7 +O,2OQ9)
3,36 +0,44<29)

a 0,1
0,86 a 0,17(29)
1,U r 0,1'l(29)
1,01 t 0,15(29)
0,93 ! 0,19(29)
0,96 t 0,15(29)
0, i 0,16(28)

13,0 r 1,4
42,9 t 5,80(61)
23,5 ! 2,38(58)
2,83 a 0,58(61)
0,48 a 0,11(61)
0,72 t 0,18(61)
0,66 r 0,19(60)
1,00 a 0,39(60)
1,53 ! 0,67(40)
0,53 t 0,19(59)
0,40 t 0,14(60)
0,38 r 0,14(60)
0,53 i 0,20(60)
o,37 !0,t6(45)
0,54 !0,24(4'7)
o,79 .r 0,26(44)
o,76 !0,23(44)
1,95 r 0,35(,{4)

42,6 x 8,62(76)
23,1!1,07{&)
3,rZ !0,75(1'l)
0,63 n 0,15(76)
0,95 t 0,25(76)
0,89 !o,2'1(75)
0,88 r 0,33(75)
I,40 a 0,57(43)
0,53 a 0,19(75)
0,49 ! 0,15(76)
0,55 r 0,16(74)
0,4? r 0,18(75)
0,48 + 0,14(51)
0,74 i 0,28(63)
0,94 ! 0,25(49)
1,06 r 0,37(47)
2,17 10,38(60)

4o,4 ! 7 ,42(6'1)
24,3 !2,44(53)
2,70 ! 0,54(6'l)
058 i 0,U(67)
0,98 r 0,18(67)
0,9o !0,24(67)
0,91 ! 0,33(67)
1,28 r 0,59(40)
0,51 r 0,15(67)
0,59:t 0,14(67)
0,53 i 0,13(67)
o,49 i 0,16(67)
0,57 r 0,17(48)
0,'11 ! 0,22(50)
0,93 + 0,2'1(44)
I,11 r 0,36(45)
1,98 a 0,36(52)

37,1 ! 6,52(62)
25 ,1 ! 2,32(52)
2,43 ! 0,68(&)
0,75 10,15(62)
0,90 r 0,21(62)
0,9t !0,26(62)
O,'19 ! 0,23(62)
I,18 r 0,44(,10)
0S'1 !O,n(A)
0,71 ! 0,18(62)
0,69 !O,14(O)
0,67 ! 0,21(62)
O,73 + 0,16(46)
0,82 !0,32(46)
I ,04 ! 0,34(44)
1,16 ! 0,34(44)
2,48 !0,37(44)

35,5 !3,71(47)
25,5 t2,86(41)
2,51 ! 0,68(47)
0,88 r 0,14(47)
0,91 t 0,18(47)
0,8710,20(47)
0,73 i 0,18(47)
1 ,o7 ! 0,45(46)
0,86 a 0,25(47)
0,78 r 0,20(47)
0,86 !0,24(47)
O,'17 r0,l9(47,
0,86 r 0,15(43)
0,82 + 0,23(48)
| ,U ! 0,29(4r)
I ,10 r 0,30(41 )
3,01 r 0,40(47)

| ,39 ! 0,22(54)
0,85 + 0,15(55)
0,72 a 0,18(59)
0,93 t 0,22(5'l)
0,43 r 0,25(56)
0,35 r 0,09(41)

t 0,13(74)
l3E t 0,25(73)
1,00 i 0,15(75)
0,90 i 0,15(76)
0,89 t 0,20(75)
0,48 t0,24('72)
0,42 i 0,1l(44)

I ,50 ! 022(61 )
1,00 t 0,12(62)
0,89 t 0,21(63)
0,62 r 0,13(61)
0,47 a 0,20(58)
0,43 + 0,11(43)

a 0, I5(4I

I,76 t 0,25(55)
1,08 r 0,16(55)
I,l5 ! 0,22(55)
0,72 t 0,15(56)
o,12 !0,37(58)
0,54 r 0,13(44)

1,91 r 0,21(55)
1,11r0,14(53)
1,41 a 0,26{55)
0,77 r 0,15(55)
1,20 r 0,35(55)
0,59 t 0,11(52)Prcteinh
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HEMOSTAZA PATOI.OGId TABELUL |3.XXXWI

FACTORII ETIOLOGICI AI TROMBOFILIEI
Complexitatea remarcabil[ a aparatului hemosta-

tic, diversitatea mare a factorilor ce-l constituie: ac-
tivatori qi inhibitori, reglatori gi contrareglatori, $-
n6nd de endoteliul vascular, trombocit sau compo-
nentele plasmatice este premisa exceplionalei va-
riet[li a patologiei hemostazei sau a repercusiunilor
diverselor stiri patologice pe derularea hemostazei.

O privire sinteticl asupra acestui capitol de
patologie justifictr distingerea a doul mari categorii
de imbolndviri:

A. trombofilia, urmare a dezechilibrului coagulo-
litic in favoarea potenlialului coagulant, definit{ prin
tendinta la accidente tromboembolice qi

B. diateza hemoragica, uEnare a deficitului func-
tional vasculoplachetocoagulant, definit{ prin ten-
dinla la singerare patologicI.

Trornboftlio

Numeroasele studii privind patologia tromboem-
bolicX au relevat incidenla ei crescutl, cu tendinla
de coborfue pe scam vdrstei la copil6rie, aducdnd
aceastl patologie in mod justificat gi in atenlia pe-
diatrului.

Triada Virchow formulatl cu peste 100 ani in
urmd a rimas qi azi valabiltr: staza, leziunea endo-
teliali, hipercoagulabilitatea qi hipofibrinoliza fiind
responsabile de declangarea acestei patologii.

Au fost identificate un num[r imporlant de con-
dilii patologice favorizante pentru trombofilie, un
rol decisiv revenind unol tulburiri congenitale sau
dobdndite ale aparatului hemostatig (tabelul
13.XXXVD.

Manifestarea clinicf, este dominat[ de trombo-
embolismul venos periferic t pulmonar, in aproxi-
rnatl SOVo din cazuri episoadele trombotice fiind
declanqate in asocialie cu factori de risc circumstan-

liali: intelven{ie chirurgicall, imobilizare, sarcintr etc.
Trombozele arteriale se asociaztr formelor severe
homozigote de deficit de antitrombinl III (AT IID.
Purpura fulminans, cu necroze ischemocutanate qi
subcutanate, cu debut precoce, neonatal sau infan-
til, caracterizeaz6 deficitul de PC sau PS- Bolnavii
cu trombofilie. (abelul I3.XXXV[I) necesittr o
rnonitori zare bioloeicl atente.

bine
stabilite

- loc$
sufrcienli cadiad,
imobilizare)

- deshidmlare
- sindroa&€ de hipervascozi-

late plasmatic[ (policite.
mie, sindrom mieloproli-
ferativ)

- sindroame cu anticorpi
a&tifosfolipidici sau inhi-
bitori lupiei

- patiologie vascular[ (mal-
fomativ5, vasculite irfec-
lioase, inflamatodi, iatro-

- sindrcm
- obezitate (BMI >25 kg/mr)
- sindrom nefrotic
- diabet zaharat
- patologie malignl
- hemoglobinuie paroxisticl

nocturna
- medicamente (estrogeni,

Lasparaginaz.e)
- infecfli
- sindrom Behget

eatze

imprecis
stabilite

I vezi f ig. 13.11.C.

TABELUL 13.fi4(WII

TRAS,ITURI cLIMcE SUGESTIVE PENTRU
TROMBOFILIE

. lromboembolism venos (>9096 din cazuri)
- tromboza venoastr profundli a membrclor infedoare
- embolie pulmonarL komboflebitl superficiala romboze de

venl mezenteric4 uomboztr de ven[ cerebrali
. istoric familial pozitiv
. primul accident trombotic la versta tan{rx
. recurenll ftecventl
.  n| |mrrr5 f i r lminans neonatal ,

Recunoagterea trombofiliei este condilia indispen-
sabil[ pentru preventia patologiei tromboembolice.
Trialurile clinice randomizate au dovedit eficienla
profilaxiei primare qi a substituliei specifice (AT III,
PC qi PS) in mlsurd sI scadd cu 507o rata trombo-
zelor. Profilaxia secundar[ devine qi ea necesard
dupi un prim eveniment trombotic sau in situaliile
de expunere la un risc trombogen suplimentar (ta-
belul 13.XXXIX).

- deficit de AT
- deficil de ppteintr C

(PC),
- deficii de ploteind s

(PS)
- rezistenle h APC

(factorul V, mutanth
I-€iden)

- hiperhomocisteine-

- disfibdnogenemie
hipo-/displasmino-
genemie
deficit de heparin
cofactor II

- deficit de glicopro-
leind bogatb in histi-
dind
defect de trorEbomo-
dulind

- exces de cq -anti-

t '



primard
. chiurgie

. salcind

. Puerpe-
dum'

HN-s.c.

HN-s.c.

AO
HN-s.c.

sau
AO (INR 2,0-3.0)

. Pre- $l
post-
opeaator
14 zile
e (trim. I
9r Itr)
. (tuim. ID

ATM,
PC
(cancer,
oAopedie)

AT Itr
la na$tere

ptoflarb

dord
tronbozd
acu{d

. Irombozd

. tromboze
recure!tai

AO (INR 2,0_3,0)
AO G{R 2,0-3,0)

61
toatE viala

HN-i.v./s.c.
(TPTA 1,5-2,5)
apoi
AO gNR 2,0-3,0)

AT

HN - heDarinl s.rdic;. A-
tional Nomalized Ratio.

TABELUL l3.XfrOX

GHID DE PROFILAXIE $I TRATAMENT AL
TROMBOZELOR LA PACIENTII

CU TROMBOFILIE CONGEM TILA

a alterfuii altor elemente ale aparatului hemostatic.
cu lrectrdere a ttmbocitelor.

In, acest capitol vom reline atenlia asupra ano_
malltor vasculare, congenitale sau dobendite. ca.re,
mrerTerand^ cu hemostaza primard, se exprimd clinic
prur mani festare hemoragicd. manifestare ce poartd
mmele- genenc de pupure. purpura este semnul
cltru.c deolotrivtr al, patologiei vasculare, ca $i al
celet trombocitare. Elementul patognomonic este pe_
te$ra (hemoragie punctiformd cu diameb.u < 3 mm),
ta_care se pot asocia leziuni mai mari, de tipul
echimozelor gi al hematoamelor. purpura vascufut
este obi;nuit una,,uscat6,. cu localizare cutanati,
predominant pe membrele inferioare, favorizati de
presiunea hidrostaticl sescuti, tn timp ce cea aombo_
citari este,,umedi'., cu frecvendt as-ociere de sdnse_
reri inteme sau exteriorizate. provocarea leziuniior
pete$iale prin testuJ garoului sau prin testul sucliunii
este.mconslantd $i apare adesea doar in uneli re-
gluru.analomice (cu precddere pe membrele infe_
noa.re). rtrmanand un oest putin sensibil.

La fel este $i situatia tistllor ce exploreazd he-
mostaza primartr. vasculopatiile fiind ?n mod obig_
nuit lipsire de anomalii specifice (rabelele 13.)(L ;i13.)(LD.

, ., 
E{opatoge^nia. vasculopatiilor potenli al responsa_

D||e ce maru testari hemoragice este foarte hetero_
gen[ (tabelul 13.)(Lm.

TABLOUL COMPARATIV 
^",,*"ffi#:J;:IN COAGULOPATII SI PURPURE

Diatezele hemoragice sau sindroamele hemora_
gice se definesc pdn tendinla congenitaltr sau do_
bnnditn la hemoragii, spontane sau posthaumatice.

ln baza factorului hemostatic prioritar afectat, ele
pot fi, din raliuni didactice, clasificate in:

- diatgze hemoragice prin anomalie a peretelui
vascular,

- diateze hemoragice prin anomalie trombocitari $i
- diateze hemor.agice prin anomalie a factorilor de

coagulare; primele doud grupe sunt reunite gi sub ter-
menul de purpure (vasculare qi trombocitare), in timp
ce grupa a h.eia este sinonimd cu coagulopati.ile.

DIATEZE HIfIIORAGIG DT CAUZI VAS(uIARtr

Peretele vascular. este o component| de baz1 a
apamtului hemostatic. Prin structurile sale proprii:
endoteliu, strat muscular, elernente perivasculare, ln
contextul coopertrrji cu trcmbocitele gi factorii plasma-
tici ai coagulirii qi fibrinolizei, el realizeaz[ o veri_
tabilA baderl de protec;ie impotr.iva extravazirilor

:argulne: Barier.a aceasta poate fi depdsitl in condli_
ile deteriorlrii structurale sau func$onale a 

"ompo_nentelot proprii a-rhitectodce, dar 5i ca o conseci te

le-

profunde,

pete€ii li echimoze
- epistaxis
- hemoragii gastroin-

testinale
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CAUZE 9T CRITERIT DE DIFERENTIERE A PURPURELOR

peteqii izolate li/sau confluente
- elevale din planul tegu&enlelor

perceptibile subiecliv
- catacler ,,u scaf'
- sediu cu prectrdere tegumettar
- distdbulie pe tegumente predo-

minant pe membrele inlerioare
testul garoului incDnstant po,

echimoze
bematoame

- ,,aspect umed" (bemoragii
exteriorizate)

- distdbulie generalizall
localizare pe tegDmente li
mucoase

- bemoragii flecvent ale
Inucooselor

- sangerfui exteriorizate pre-
lungite

- asociere de sangerfui pro-
funde (viscerale, aniculare)

flare deficit biologic hemostatic
timp de sangerarel

- tesle funclionale
trombocitare altenle

ff. trombocite - timp de sangerale
- adeziune li agrcgarc la

Iistocetin defecluoase
_tTP|At
, I facror ry'UI J

TABELAL ]3.XLI

tablou clinic - ciudate
- neincadrabile ln tablourile

clinice clasice

I. Dezordini congenitale
- malformative:

. telangiectazia hemoragice ereditarx, angiomatoza caver-
noasb Kasabach-Merrilt, angionaloza retinocerebeloasd
von Ilippel Lindau, angiomaroza encefalolrigeminalE
Sturge-Web€r. angiomatoza cutaneodigestivx blue-
rubber-bleb

Irletabolice:
. boala Ehlers-Danlos, pseudoxantoma elasticum, osteoge-

neza imperfecti, sindromul Marfan, boala Fabry, defici-
tul corgenital de hidroxilizine

tr. Dezordini dobandite
- inflaslatorii - vasculire (leucocitoclazice, limfocitale, gra-

nulomatoase)
. infeclioase - virusuri (citomegalic, Coxsackie, hepatitic,

HTV, parvovirus)
- bactedi (Sbeprococ p-hemoliric, Sta{ilococ,

Spirocheta, Borrelia, Rickettsia, Mycobac-
tedum), Pseudomonas, Salnonella, Pneu-
mococ

- ciuperci, parazili
- purpura Schijnlein-Henoch

. imune - colagenoze
- boli intestinale (colitl ulceloasi, boal6

Crohn)
boli hepa:ice (hepatiti cronicl activl, ci-
rozl biliard primarl)

- boala B@cli boala Bechget, astrnul bron$ic

f?lrtr alteriri hemostatice

. psraneoplazice -sindroame mieloprolifeiative,
tumod sofde (adenocarcinom,
carcinom bronlic), lisfoame
maligne mixom atrial

. induse rnedicamentos - medicaEEnte cu grupare SH,
(captopril, fu.osemid, penici-
lin5, piroxicam, propiltioulacil,
sulfamidi, tdmetoprim, sulfa-
metoxazol, tiazidtr), allopudnol,
antiaritmice (amiodaron. chini-
dinx, ptocainamidi)

antibiotice (glactamine, macrolide), antihiperrensive, hidra-
lazind (asociatd ANCA), anticonvulsivante (carbarnazepinb.
fenitoin), antireumatice, bleosricind. interferon

- mecanice: purporl hi&ostatici, puryud factitia
- atrofice (reducerea elementelor de suport): hiperco icism,

amiloidozb
- carenlial* scorbut
- obstructive: leucostazie, embolie, vasculoparie FoliferadvA

(diabetici)
- idiopatici: puryura pigmentard progresivi, autosensibilizarc

la ADN, autosensibilizare edtrocitarl Gardner-Diamond

Vom prezenta aici doar purpura Sch<inlein-Henoch,
celelalte vasculopatii fiind trataie la capitolul 15,
,,Boli reumatice", aceasta fiind vasculopatia tipicl
pentru expr€sia ei hemolagica.

Pwpwt lrl,ofrhcloidd S&dnletn Heaoch

Definifie. Purpura Schiinlein-Henoch, o afecgune
predilect pediatric[, se definegte, din punct de vedere

TABELUL ]3.XUI

CLASIFICAREA CAUZELOR ANOMALIILOR
VASCULARE



clinic, drept o purpud netrombocitopenictr pleomorf?l.
asociat5 cu manifestlri aniculare. digestive- gi renale,
avind.la bazd o angeitl a vaselor mici incius[ prin
mecanism imunologic.

Etiopatogenie. Inilierea bolii este multifactorial[.
Sunt acc€ptali ca agen[i etiologici declanganli: in-
fectriile (streptococ hemolitic, rubeol5, varicell, virus
vaccinal), alimentele (ciocolati, lapte, ouit), medica-
mentele (aspirin[, penicilin[), inleplturile de insecte,
expunerea la frig; in cele mai multe situalii ins[ nu
se deceleaz[ nici un factor corelabil cu aparilia
bolii. Mecanismul patogenetic responsabil este cel
al complexelor imune; imunoglobulinele componen-
te: IgG1, IgG2, IgG3 Si ICM - pe cale clasic6,
IgGa, IgA qi IgE - pe cale alterntr, acriveazl com-
plemenh:l determinind leziuni de angeitl a vaselor
mici gi pedvascularitS- Activarea endotelial[ gi leu-
cocitarI, mediate de moleculele de adeziune din fa-
miliile integrilielor (LFA-I, MAC-I, VLA4-5), se-
lectinelor (L, E. P) gi supergenei imunoglobufinice
(ICAM-I, VCAM-I, PECAM-I) gi de citokine (IL-l,
IL-2, IL-6, TNFcI), participd la generarea rtrspun-
sului inflamator vasculitic.

Tablou clinic. Se caracterizeazd pdntr-m com-
plex simptomatologic, ce cuprinde:

- putpura. prezentd practic la toli bolnavii, im_
br[cind un caracter polimorf Qeziuni maculopapu-
loase palpabile, hemoragice, urticariforme, uneori cu
aspect echimotic sau petegial, mai rar necrotic sau
bulos), cu dispozilie topograficd parriculari (sediu
electiv pe regiunile declive, li nivelul membrelor,
cu dispozilie simetrici, metamerici, distald, paraar-
ticular[, cnrldnd in marea majoritate a cazurilor fa1a,
abdomenul, toracele, palmele. plantele) (fig. l3.il
A, B, C), cu evolulie in pusee succesive, ritmate de
orlostatism, infec$e, vaccinare, consum de alimente
sau de medicamente alergizante;

- sindromul atticular, de tip artralgic sau artri_
tic, prezent la 6OVo-8O./o din cazuri, cu interesare
predominantl a articulaliilor mari, cu afectarea mo-
bi16, fugace gi nesechelartr. a acestora;

- sindromul abdominal, evident la 69-B2Vo dtn
cazuri, cu debut precoce, uneori prepurpuric, alte-
od instalat pe parcursul evolugiei bolii; expresivi-
tatea sa clinicd poate fi uqoard (dureri abdominale,
vtusituri, hemoragii ocuhe), gravtr, nechirurgical{
(colici intestinale pseudoapendiculare, intolJranll
gastricd cu vlrsdturi recur.ente, melenl, tablou de
ileus prin pseudostenozd duodenala, semne de pseudo-

ileiti terrninali, gastroenteropatie exsudativ[) gi/sau
severtr ch.irurgicald, prezent[ la 3-l8Vo din bolnavi
(invagina(ie intestinali, cel mai ftecvent ileoileali,
perforagie intestinald, hemoperitoneu). Simptomato_
logia digesdvd gi abdominaltr este determinarl de
limfadenita mezenteric[ obiqnuit asociatd, ca gi de
fenomenele vasomotorii, cu infiltragie sangui nA he_
moragictr a anselor intestinale gi a mezourilor. ln
cele mai multe situatii leziunile sunt rezolutive, in-
tegral reversibile, numai rareori determin6nd necrozi
cu perforalie digestivi sau invaginalie intestinall;

- sindromul renal, prezant la 2O-4AVo din bol_
navi. apdrut in primele 2-4 slpttrmnni qi uneori tar-
div (pind la 2 ani de la debut), este eiprimat clinic
prin. hematurie macroscopicl qi, mai rar, prin hiper-
tensiune arterial{ gi edeme. Frecvent, el 

-este 
liosit

de o traducere clinicd evidentd, diagnosticul reali-
zindu-se doar pe date biologice lprot-einurie, hema-
turie qi cilindrurie); . puncgia biopticd renaltr dove_
de$te rnteresarea anatomictr renal{ intr_un procent
de SOVo din bolaavii cu purpurl anafilactoidi, rele_
vdnd o glomerulonefrittr acuttr; in imunoinfluores-
cen1tr se evidenli az\ dryoztte mezangiale qi endo-
p:p!rToT". de IgA gi uneori de IgG, beta-gto-
bulinl qi fibrintr;

- ahe simptome: cardiace (tulburfui de ritm.
p-ericardittr). ne urolo g ice (hemoragie cerebrall, sufei
nnt{ 

{gmetaboligd hiponatemicl, encefalopatie hiper_
tenstvtr), testiculnre, hepatice, pulmonaie (epiEa-
ment pleural hemoragic), sunt rar intilnite.

Exploriri. Tabloul biologic relev{ normalitatea
parametrilor hemostazei; uneori, se noteaz[ cresterea
concentratiei de factor VIII qi a concentrati;i de
PDFr; testul garoului este pozitiv in 25% din'caati.
Sindromul inflamator este facultativ. Hipoalbumine-
mia, secundarA pierderii renale sau exsudagiei ente-
ra-le, esle frecvent raportatl; IgA este crescutl la
SOVo drn bolnavi in primele 3 lunj de la debuhrl
bolii, inso$ndu-se uneori de prezenla de criopreci_
prtate- cu con$nut de lgA; complementul seric, spre
deosebire de glomerulonefrita poststreptococicd. este
normal,

Examenul histologic pune in evidenltr leziuni de
angeittr leucocitoclazic[ a vaselor mici, cu trombi
fibrinoizi vasculari, reaclie endoteliald qi perivascu_
lar5, necrozd qi infiltralie inflamatorie;- imunoinflu_
orescenta _ evidenliazl depozite de imunoglobuline,
in particular IgA gi C', pe peretele uur.J*,

t PDF - produqi de degradare a fibrinogenului.
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Forme clinice. Ca forme clinice se descriu:
- puryura Seidlmeyer sau edemul hemoragic al

sugarului, caracterizatd prin manifestfi hemoragice
predominant faciale, absenla celor articulare qi re-
nale gi o evolulie foade bunS;

- purpura Chevallier, cu expresie bisimptomatic5,
cutanat[ $i gash'icI;

- purpura Sch6nlein, definitl prin caracterul izo-
lat al manifestiril or ardculare;

- purpum Henoch, caracterizati prin asocierea la
simptomatologia purpuricd cutanatl a manifesttrrilor
digestive, cele articulare gi renale fiind absente;

Fig. ],3.11 - A, B: Purpurx Schitnlein-Henoch. Eruplie pur-
puricd situatx predominant la nivelul membrelor inferioaie, peri-
anicular. Tumefaclia articulaliilor metata$ofalangiene. (Coleclia
Clinicii de pediatrie,,Gdgore Alexandrescu", Bucuelti.)
C: Nou{Iscut ln var$d de 5 zile cu Eombofllie pdn deficit
mixt de proteinh S (177d qi proteini C (28Eo). (Coleclia

Dr. Carmen Ciofu, IOMC, Bucureiti.)

- purpura necrotic[ Sheldon se individualizeaztr
pe baza leziunilor purpurice cu caracter necrotic qi
cicatriceal, survenite post- sau intrainfec{los

Diagnostic pozitiy Si dlferenfial. Se bazeaz[ pe
criterii eminamente clinice.

Tratament. Ca mijloace de ordin general se re-
comandd: repaus la pat, pe o perioad[ de minimum
3 slptdm6ni dupl fiecare puseu, recunoscindu-se
efectul agravant al ortostatismului qi al activitilii
fizice asupra evoluliei, ambele fiind capabile si
declangeze noi pusee; este prudentl eliminarea ali-
mentelor alergizante; mlsurile vaccinale se conaa-
indicd pe o perioadtr de minimum 1 an.



ln formele de boald cu eviden$erea procesului cere cardiacf,, infarctul testicular. sechelele purpureiinfeclios, mai f31 sheptococic, se instituie antibio- anafilactoide, reduse ca pondere, sunt epitepsia, hemi-terapie cu penicilin[ 800 000 U'I'-1200000 U.I./zi, qi paraplegia, tulburdrili a" co*portum*t survenitei.m., timp de 7-10 zile. cu o frecvengl de g,3go din cazurile cu encetalo_
. C_orticoterapia cu prednison (l-2 mg&g/zi) este patie hemoragicI sau edematoastr.
justificatl doar in formele cu edem masiv (scalp,
tars, garp), ca gi in fomele articulare 9i abdominale
nechirurgicale- Eficienla ei este imediatl in 6OVo din
cazuri, reducdnd edemul si oT.l:.:l-T-1 

1 ! j*r BOu HtiloRActct DE ORtclltt IRofilBoclTARAcapabild sd influenleze durata evoludei qi nici frec-
venla recidivelor; de asemenea', se-,lLte.::"l- uj_:" Aceasta grupe de afecliuni cuprinde sindroameei de eficacitate in controlul nefropatiei s,au in pre- h"moragic" variate, determinate cu prioritate de tul-venlia accidentelor chirurgieale 

"g9.yi11l:... ilaJ ;. 
"rdt";;ii;*uil;;rfi;u, arb trom_Tratamentul antiagregant (aspirin[, dipiridamol) i*i[r9r, cu repercusiuni coricomitente asupra per-qi cel anticoagulaflt (heparini) au ilost utilizate in 

-*UiiiAl;i 
uu."ul*", ur.rpru a".Agorx'ii normale aformele cu atingere renal[. in formele cu glomerulo- fr"-""t"r:i provizorii, a procesului de coagulare ginefriti rapid progresiv[ sunt recomandate cu succes u fiU.i"ofir"i.

(7 5,-85Io dn cazuri) protocoale agresive, cuprinzind: DiateZele hemoragice de cauz[ trombocitar[ suntpulsterapie.cu prednison (metilprednison 30 mg/kg/ determinate fie de defrcitul numeric hombocitara i'v',3 zile, urmat de prednison 
.45 nglm2/a 

-iu 
(trombocitopenie), fie de deficitul funclional nombo-sevraj pe parcursul a 2 luni), asociati cu giclofos- 
"ltu. 1t o-Uo"ltopatie), fie d" u"oll.r"u celor doul

ITld[ 
(? mg/kg/^ - 2 luni) gi dipiridamol (5 mg/ 

-""urri.*" 
(tabelete t3.XLlI, 13.)(LlV).

kglzi - 6 luni).
In purpura anafilactoid[ cu afectare renald persis- TABELUL ]j.xLnl

tentd, se recomandd tratamentul imunosupresiv (ciclo- CAUZELE
fosfamidb, azatioprind, clor.ambucil, cicloiporintr), Efi- €
cierrga imunoglobulinei polivalente i.v. nu este in"A J.+ffiHry.-"d,,*+
suficient evaluat6 .tl "S.##ra-Plasmafereza $i tratamentul cu D-penicillamind, tT:FGropenie consrirulionald Fancod
l€zervate aceloragi forme de boal6 nu au adus nici I . pancilopenie constitutionall fad malfolmatii
ele dovada unei efrcienle decisive, ' trombocitopenie amegacadocitard cu aplazie de radius

Evolu{ie si prognostic' Evoll!1 are 
l*.jn 

p*g' . flffik;TH;*Tf,ltr, 
".o*"",o,de ,.ombocitopoie-intr€teiate de perioade de vindecare aparcnt[; nume- iti, ,"norr,,*

rul puseelor este variabil, fiecare comportand riscul . tombocitopenie ereditarx atrtozofiral dominantd, autozomal
complicatiilor abdorninale sau renale. Prognosticul li recesive ti recesivd legatl de sex
imediar. quo ad vitam. este favorabil, frecventa 5.- { -os&carEsjrat:
moragiei cerebrale qi a invagina{iei, principalele cauze ::llo-* 

wiskott-Al&ich

de dJ-ces in raza acuti, ni"-a ai...[ii iJ;tid ;;;: : Ilff:fi fftr#."ii;?$*
gnosticul la distanl[ este dependent de asocierea qi . sinarom gemad_soulier
evolulia nefropatiei: 2-57o din cazurile de glorneru- r sindroame macrotrombociropenice (anomatia May-Hegglin,
lonefriti purpurictr au evolulie rapid nefavorabil[, in sindromul lrombocitar Sebastian, sindromul fcktein, iin-
primele 6 luni de la debui. Studiile populationale dromul Ebstein, anomalia Enyear!, sindrcmul Montleal,
recente ar.ar?i o propo4ie mai redusr ;;';.lil;;; . :il*l*":ff"Tffi1"?T,:"J:#*ciropenia 

medireraneani

1onic9 Q,Vo din pacienli) decit cea raportat[ ante- . ori*p"roru
rlol 0'1Vo fiind cu o nefropatie *sever6, 

letaltr. o tombocitopenie congenirali ln cadfll bolitor metabolice
Complicaliile bolii sunt reprezentate de invagi- (tirozinozx, hiperglicemie, acidurie metilnralonic!, deficir

nalia intestinald, sindromul hipoproteic ,""*i* - tl]:*:1o"i.1az-si 
etazx, acidemie izovalerici)

enteropatiei exsudative, encefalopatia acut6 edema-
toasd gi convulsivant[, tulburlrile de ritm qi condu-
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TABELUL I3.XL111 (co irua&)

Gaucher, tuberculozd miliarS, metastaze cancercase, mielo-
fibrozd cu metaplazie mieloidi)

. trombocitopoiezi inelicientx (deficit de Bl2, acid folic)

. trcmbocitopenie ciclictr

. deficiente nutr4ionall (carenla proteicx, vitamina C)

. infeclii (ru.ieolx, denga febr6 tifoid5" rubeold, boala inclu-
ziilor citomegalice, mononucleozi)

. hemoglobinude paroxisticl nocturnx

. medicamentoasd (tiazidice, es[ogeni) sau toxicd (iradiere,
alcool)

r primari idiopaticd
r mecanism necunoscut (disgenezie txombocitarS, prematud-

. auloimund (purpurd trombocitopenicx imune acutd qi cro-
nicb, sindrom Evans, lupus eritematos sistemic)

. izoimun5 (neonatalx, posttansfuzionald)

. medicamentoasx (cbinin5, chinidind, sedomid)

. boli virotice (moflonucleoz5 infeclioasr, HW, rujeol4 rube-
old, varicel5, gdp!, ciromegalie), bactedene (septicemie,
febre dfoidA bruceloze), malade, tdpanosomiaztr

. postvaccinalx (vaccin antirujeolic)

trombocire, rrombocitopenie posrheparinoterApie (tip I, II),
tliootermie

torului 4 prin deficit de ciclooxigenaza deficit de trom-
boxan sintetazi, glicogenoza I, Itr, IV

- rombastenie prin perturbae a agregabilit4ii induse de ADP
. trombastenia Glanzmann (defecliune cantitativ{ sau cali-

tativx a receplorilor Gptrb-Itra pentu fibrinogen)
Cauze doMndite
- boli hematologics:

. anomalii vasculare (tulburarea de sintezx a prostaglandi-
nei), sindrom von Willebran4 hipo- li alibrinogenernie sin-
drom de coagula@ intravascubre diseminat!, sindroame
prcleucemice qi leucesii, boli mieloproliferative

- boli renale:
. insuficienld renale acuttr qi cronici, sindrom hemoliiic-ure-

m1c
- boli auloimune (puryura hombocitopenicl imuni, lupus erite-

matos sistemic, hepatitl cronictr)
alte boli (malformalii congenitale de cor4 reumatism atticu-
lar acut, disproteinemie)

- lrombopatii medicamenloase induse prin:
. antiinflamatorii (a,spiintr, fenilbutazonI, amidopiin), psiho-

trope gi neurotrope cu actiune de release (clolpromazin4
prcmetazina, imipramina), dipiridamol, carbenicilin4 sulfin-
pilazoni, clofibrat, penicilinl

- stxri postterapeulice (hemodializ[ cronicx, prctezd de valva
cardiac[)

-altele (alcoolism)

Trornbo<itopenii

Trombocitopenia este o anomalie hematologic[
definiti prin scdderea numdmlui de trombocite sub
100 000/mm3. Frecven{a ei in practicl este estimag
la 6/100 000 locuitori/an, din care aproximxiv 5OVo
este de naturl imunologic5, 20Vo este determinati
de medicamente qi aproximativ l07o este de cauzd
infecfioasi; aombocitopeniilor congenitale ereditare
le revine o pondere mai micl de 17o,

Ttonhocilopeffi prh delldl de podu4le

Trombocitopenia hipoplasticd congenitali este o
afecliune ereditard, transmisd autozomal recesiv, care
se caracterizeaz[ prin tulburbri hematologice (trombo-
citopenie amegacariocitari gi leucopenie) la care se
asociazd malfomalii genitale, renale, cardiace, sche-
letale (aplazie de radius) gi pigmentalii cutanate. ln
cadn ei se individualizeazf, sindromul TAR (hombo-
citopenia asociatl cu aplazia de radius) (fig. 13.12).
Defecliune4 cauzalS pare str fie anomalia unitSlilor

TABELAL B.XI-TV

CAUZELE TROMBOCITOPATIILOR

CavTe congenitale
tulburarea adeziunii bombocitarc:
. sindromul Bemard-Soulier
. boala von Willebrand
. sindromul Wiskott-Alddch

tulburarea reacliei de eliberare:
. defecliunea pool-ului de rezervh

.. defecliunea propriu-zisd a rcacliei de ,Ielease": anomalie
de eliberare a factorului 3, anomalie de eliberare a fac-



Fig. 13.12 Sindrom TAR (hombociropenie amegacariocirarl
asocia& cu aplazia mdiusului. (Coleclia Clinicii de pediarde

,,Crdgore Alexandrescu", Bucurcqti.)

megacariocitare formatoarc de colonii (CFU-Meg),
anomalie ce poate fi uneori spontan reversibilI duptr
vfu'sta de sugar'. Prognosticul bolii este infaust, cauza
mo4ii fiind obiqnuit constituit[ de hemoragia cere-
bral5. Majoritatea (peste 7 SVo) deceleazl, in primul
an de via[e. Tratamentul cu corticoizi, splenec-tomia,
transfuziile de masd trombocitar[ nu au modificat
semnificativ evolulia bolii. Nici tratamentul cu ciclo-
sporinl nu a fost incununat de succes. Transolantul
medular este de luat in L'onsiderare.

Pancitopeniile Fanconi Si Estren Dameshek siunt
afec$uni severc cu transmisie, probabil, autozomal
recesivi, ce cuprind in Smptomatologia lor mani-
festiri hemoragice cu debut la 5-7 ani, dituri de
semne clinice legate de o concomitenttr deteriorare
a seriei granulocitare $i eritrocitare.

Sindrotnul Wiskox-Aldrich este o boali ereditard,
transmisd recesiv Xlinkat, caracterizat6 prin txom-
bocitopenie, eczeml 9i sensibilitate crescuti la in-
fecgii. Numdrul sc[zut de trombocite morfolosic anor-
male (talie micdt in sangele per.iferic se insogegte
de o populalie medulartr nor.mal6 megacariocitar[,
presupundndu-se fie cd este diminuattr capacitatea

de produclie tlombocitar[ a megacariocitelor nume-
ric neafectate, fie are loc o fagocitare crescuttr a
trombocitelor la sediul medular de produclie. Afec-
liunea este severtr" nota de gravitate fiind iccentuatl
de deficitul imun complex, ca gi de riscul de evo_
lulie spre malignitate.

Trombocitopenia ciclici este o afecliune descrisd
Ia ambele sexe, definitd prin aparilii periodicd a
unei trombocitopenii amegacariocitare, spontan re_
versibild, de etiopatogenie necunoscutd. Se pare ctr
ale la bazd o incapacitnte de rdspuns a mljuvei la
stimulii producliei trombocitare sau o sc[dere perio-
dicd, cu un ciclu de 20-40 zile, a trombocitoDoie_
tinei.

Trombocitopeniile congenitale autozomal do-
minante sunt realizate de trei entitili principale:

- anomalia May-Hegglin, o dezordine ereditard,
caracterizati prin apari(ia la 3OVo dtn bolnavi a unei
trombocitopenii, cu trombocite mad, cu form6 bi-
zartr, din punct de vedere ultrastructural normale.
exprimatd biologic printr-o anomalie functional[ de
tipul tromboplastinei; granulocitele au, de asemenea,
o morfologie padicularl, realizat[ prin prezenla in-
cluziilor Ddhle:

- trombocitopenia cu trombocite gigante, asemd._
nAtoare anomaliei May-Hegglin, caracterizatd. prin
deficit al c granulelor pi defecliune a agregdrii, alte_
ririle leucocitare lipsind; sunt descrise cazuri cu
surditate $i nefrittr asociatS;

- sindromul aombocitelor cenuqii (,,Gray platelet
syndrome"), definit printr-o trombocitopenie cu ab-
senla totali a c grairulelor trombocitare.

Trombocitopenia autozomal recesivi descrisl de
Myllyla (1967) este incl un exemplu de afec{iune
congenitaltr cu amegacariocitoztr familiald.

Defi citul congenital de trombocitopoielini, des-
cris in 1960 de cdtre Schulman, st[ la originea unei
trombocitopenii cu megacmiopoiez{ anormali, mega_
cariocitele numeric, degi neafectate, fiind cu func1io-
nalitate resninstr; anomal.ia este reversibild la hans-
fuzia de plasm[, cu conlinut normal de tromboci-
topoietin[.

Trombocitopeniile amegecariocitare dobAndite
sunt, fdr6 indoiall, cele mai frecvente in aceastI
grupd de afec$uni. Ele constituie una din multiplele
manifestdri complexe ale insuficienlelor. medulare de
diverse cauze (infilta(ie medular[, aplazie medulartr,
supresie prin rrrbeoli, mononucleoz[ infec$oasd sau
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infeclie cu virusul incluziilor citomegalice, tiazidice,
eshogeni, anemie megaloblasticl, deficit de fier,
hemoglobinurie paroxistictr noctumd etc.).

lronhocilopefii prin exces de tsnuqie

Hiperdistruc{ia trombocitar[ perifericl realizatl
prin fagocitarea qi degradarea trombocitare la ni-
velul sistemului reticuloendotelial reprezintl o cauz[
majori de trombocitopenie. Scurtar€a duratei de
via1tr a aombocitului (uneori la citeva ore) conse-
cutiv agresiunii imunoalergice, toxice (chimice, in-
feclioase), mecanice sau de alti natur[ determind o
creqtere de 4-5 ori peste valorile normale a regene-
ldrii megacariocitare. Ea recunoa$te, in marea ma-
joritate a cazurilor, o cauzi dobindit[, doat l%o
fiind realizate de o anomalie congenitall.

. Tronbodlopenii yh hlperdistwlh neinunohgki

Hiperdistrucgia trombocitari neimunologic[ este
un mecanism patogenic, ce poate fi indus de o
mare vadetate de condilii patologice:

- de cauzi infeclioas[; agen$ infecliogi pot sd
interfereze cu cinetica trombocitard pe mai multe
filiere: supresie, agresiune directl trombocitarl, prin
mecalism intemediar imunologic sau prin sindrom
CIDt

- hipersechestrarc in vivo, realizabil[ la nivelul
splinei sau al unor procese trombotice localizate sau
microtrombotice diseminate;

o sindromul hemolitic uremic Gasser este o enti-
tate inruditi purpurei trombocitopenice trombotice
Moschowitz, proprie copilfuiei, survenittr, uneori, pe
un fond genetic predispus, alteori declanqati de o
maniell epidemicd prin infeclii cu germeni produc6-
tori de verotoxinl: Shigella, Klebsiella etc., domi-
natl din punct de vedere clinic prin tabloul unei
insufrcienle renale acute febile gi al unei anemii
hemolitice neimunologice; trombocitopenia 9i ane-
mia de tip microangiopatic se inscriu prinhe para-
metlii biologici specifici afeciunii;

o aremia hemoliticd microangiopatic[, sindrom
piurietiologic (generatl de boli renale severe, pato'
logie cardiactr malformativd, infeclii septicemice,
sindrom de CID), include in tabloul sdu biologic
trombocitopenia, alituri de anomaliile eritrocitare
(schistocite) definitolii ale acestei afecliuni;

. malformalia congenitall de cord cianogenl,
prin sechestrarea intravascularl continui sau ciclicl,
cu exacelbarea marginaliei trombocitare la nivelul
endoteliului vascular determintr frecvent o trombo-
citopenie megacariocitard;

- hiperdistruclie mecanictr realizat[ in condiliile
exceplionale ale circulaliei extracorporale, ale hemo-
dializei sau la putiitorii de protezl de valvl car-
diacf,;

- hiperdistruclie medicamentoas{ p n ristocetin;
- dilu1ie, realizati secundar hemoragiilor foarte

abundente, prin transfuzie sau exsanguinotransfuzie
cu singe cu conlinut redus de trombociie viabile.

Abordalea terapeuticl a trombocitopeniilor prin
hiperdisfi.lclie perifericl neimunologicd se efec-
tueazi prin misurile de tratament adresate afeetiunii
de fond, cauzale.

t Tronbodlopnl ptn hiper&hoclte hnrmhgki

Pwpara lrcnhult opnici *n$ologfud

Terminologie: purpurl trombocitopenicl imuno-
logici, pulpur[ trombocitopenicl idiopaticE, boala
Werlhof.

Purpura trombocitopenici imunologici (PTI)
se defineqte ca o stare patologicl de hipetdistruclie
trombocitara periferic[, produsi prin scurtarea pe-
rioadei de viale trombocitarl prin mecanism imuno-
logic, ce deplqeqte capacitatea de trombocitopoiezi
compensatorie normal5,

Epidemiologie: din totalitatea PurPurelor trombo-
citopenice 807o revin copilSriei, vdrsta prioritar afec-
tati fiind inhe 3-7 ani, cu ugoar6 preponderenli
Dentru sexul masculin; s-a semnalat, de asemenea,
o incidenli sezonierl (perioada martie-octombrie)
crescutS.

Etiopatogenie: natura imunologicd a purpurei
trombocitopenice, multe decenii denumitd idiopatic[,
este o noliune azi general accePtattr, la ora actuald
fiind identificate lumeroase antigene trombocitare,

linti a procesului de autoagresiune (tabelul 13.)OV).
Numeroasele tehnici propuse spre identificarea

anticorpilor antiplachetari se confruntl cu dificul-
tatea distingerii imunoglobulinelor aflate in mod nor-
mal pe suprafa{a trombocitelor (,,platelet associated
imunoglobulins" - PAIgG) de cele gare sunt suport
de autoanticorpi. Sensibilitatea testirii lor se poate



TABELAL ]3.XLV

LISTA AUTOANTIGENELOR IDENTIFICATE iN
PURPURA TROIUBOCITOPENICi IMUNOLOGIC,{

ridica la X)Va, dar specificitatea se situeaztr sub 307o.
In PTI, PAIgG sunt crescute, deopotriv[ cu pI dis-
tmctive, neimune, penau cd in mod normal con-
linutul in irnunoglobuline (Ig) al trombocitelor ti-
nele este mai mar.e, el sdricind odat6 cu imbtrtri-
nirea lor. IgG, IgA, IgM qi albumina sunt incorpo-
rat€ Si stocate in graaulele c din perioada megacario-
poiezei, cantitatea lol scdzdnd propo4ional cu durata
de via!5 a trombocitelor. De aceea, mtrsurarea pAIeG
a fost inlocuitii in numeroase laboratoare de imuio-
logie tombocitarl prin tehnici ce evalueazd anti-
corpii antin'ombocitari cu specificitate pentru glico-
proteinele specifice trombocitare trinttr. Studiile in!
liate in patologia adultului au fost preluate qi in
pediatrie; sensibilitatea acestor teste, chiar dacd mai
micd (aproxirnativ 507o), se bucurd de o specifici-
tate mult rnai buni (aproximativ 807o.1. Tehnicile cu
aplicabilitatea cea mai bund in pr.actica curenti de
laborator sunt cele ce folosesc anticonrii mono-
clonali. Tesrul MAJPA (monoclonal antibody immo-
bilisation of platelet antigens) poate preciza anti-
corpii cu specificitate pentnr GpIIb-IIIa sau GpV.

In situaliile de citopenie autoimunI multipltr (sin-
dromul Evans) in concomiten{5 pot apdrea iutoanti-

corpi anti-glicoproteine plasmatice qi anti-antigene
eritrocitare. Sunt descrise de asemenea c-tlri d.
apariJie concomitenttr, fdrtr cross-reactivitate cu anti-
corpi anti-GPIIb-IIIa, de anticorpi anti-cohtear (LES)
sau anti-receptor acetilcolinic (miastenia gravis).

Tabloul clinic al PII se instaleaz[, in maiorita_
tea cazurilor (50-8OVo), la copiil de 2-g ani, ;dife_
rent de sex, la 2-3 strptiimini dupl o intercurenld in-
feclioasl. Infeclia, in 80-85% din cazuri de or]eine
viral5 (rujeoll. rubeold, variceltr, mononucleoztr- in_
fecgioas[, parotidittr epidemicI, gripl, HIV, parvo_
virus), este urmatl dup{ o latenl[ variat{, de la
cAteva zile pnnd h 6 strpttrmdni, de declangarea sin-
dromului hemoragic. Infecgia cu FIV este iotdeauna
de luat in considerare cu precddere ln formele cro_
nice de boali.

Sindromul hemoragic este expresia obignuitd a
perioadei de stare. El constil din:

- purpura cutanatil, caracterizati prin hemoragii
intracutanate de tip petegial qi/sau echimotic, cu
sediul generalizat, cu aparilie spontan[ sau la trau_
matisme minime, evoluind prin toate etapele bili-
geniei locale, fiind persistente gi recidivante; pete-
qiile se distribuie pe toattr suprafata cutanati, pe
mucoasa subconjunctivaltr qi bucal6. iar echimozele
predomin[ la nivelul zonelor de proeminenfi osoasd
(de exemplu: gambe, coaste, scapule, umeri g.a.)
(fig. 13.13 A qi B);

- hemoragiile la nivelul mucoaselor sunt obis_
nuite, exteriorizate sub forml de epistaxis, gingivo-
ragii, hemoragie uterin[, bule hemoragice endobricale;
ele cmactenzeazd. purpura umedl (,,wet purpura..);

. .- hem,oragiile la secliuni vasculare (intirvenlii
chirurgicale gi stomatologice, traumatisme) au debut
imediat Si evolufe prelungir.d;

- hemoragiile viscerale, spre deosebire de mani_
festdrile citate, apar mai rar (25-3OVo), avdnd ca se_
diu mucoasele (digestivtr, urinarl, retinian[ sau ce-
rebromeningiantr); hematoamele profunde intratisu-
lare gi intracavitare sunt extrem de rare;

- splenomegalia este prezentx in l07o din cazuri.
dar este minorf,; la fel, adenomegalia este exceplio-
nald; acestea mai degrabtr sugereazd o hemopatie
malignh decAt o PTI.

^ 
Elementele clinice de gravitate sunt: purpura di_

fuz{, ce intereseazd abdomenul, bulele heriorasice
bucale. hematuria gi hemoragia retiniantr, ace-asta
din. urm{ anunland iminenla accidentului hemoragic
major, hemoragia cerebromeningian[- Li se asociizi

ser eluat
renliat{ pdn foloste de
lrombocite deficiente in



AB
Fig. 13.13 - A $i B: Plrpurd rombocitopenicd imunb acut[ postrubeolicl (timl anticorpilor aftirubeolici peste 1B2O). Numemase ele-
mente culanale pulpudcq echimodce ii pelesrale sugereaztr tabloul clinic de ,,copil betut". (Coleclia IOMC Bucuregti, Dr. Carrnen Ciofu.)

ca factori cu semnificalie predictiv[ nefavorabilI:
varsta puberlarA, deieriorarea vasculard asociatl,
infeclia bactelianl sau viralE. concomitentI, con-
sumul de aspidne, prezer4a unui anticoagulant cir-
culant, insuficienta hepatocelulari gi coagulopatia de
consum.

Tatrloul biologic evidenliaz[ in mod constant o
trombocitopenie, adesea cifta trombocitelor sihran-
du-se sub <20 000/mm3. in rest, hemograma este
normald, ocazion al (snb 20Vo din cazuri) fiind pre-
zelrte: leucocitoza neutrofil[, eozinofilia qi anernia.
Indicele de megatrombocite, ca expresie periferictr
a unei megacariopoieze accelerate, este de 38,57o
fatl de media nonnalului, de 10,8 = 3,17o. Studiul
trombocitelor tinete prin flow-citomehie dup6 colo-
rare cu orange-thiazol este un alt instrument de
explorare a tumover-u1ui trombocitar. Medulograma
evidenliazi o megacariopoiezi exagerat{, cu de-
vierea 1a st6nga a megacariogramei; megacarioblaqtii
$i prcmegacariocitele reprezinttr 50-757o din seria
megacariocitar'd (N = 15-25%), in timp ce megaca-

riocitele formatoarc de trombocite scad sub 10-157o
(N = 35-4570). Biopsia medulard permite o apre-
ciere mai buni a megacariopoiezei-

Studiul citohistologic medular nu este socotit
imperativ necesar pentru diagnostic. Totugi, el este
recomandabil, ca mlsurd de prudenld pentru toate
formele clinice ce vor fi supuse eorticoterapiei; El
devine absolut obligatoriu ln situatiile de evolulie
prelungiti, formele cronice de PTI reclamind exa-
minalea medulari, pril punclie sau chiar biopsie
osoasa,

Explorarea hemostazei dI relalii asupra eficienlei
funcfionale a trombocitelor. Expresia deficitului se
concretizeaz[ in: pozitivitatea testului garoului, pre-
lungirea timpului de shngerare; timpul de coagulare
standard este normal, dar timpul de coagulare in
prezenla heparinei este prelungi! activitatea pro-
trombinazicl este diminuat[, evidenliabill prin per-
turbarea consumului de protrombin[, a testului de
tromboplastinogeneztr Biggs-Douglas cu reactiv pla-
chetar gi ahmgire a timpului Stypven, corectabile



prin adaos de cefalind; retraclia cheagului este defi-
citar6; trombelastograma evidenliazd o scddere a am-
plitudinii maxirne, paralelism al braletor trombelasto-
gramei ca urmare a iretractibilitdlii cheagului, ugoarl
alungire a constantei ,J" (constanta de tromboplas-
tini) qi mai netd a constantei ,,k" (constanti de tom-
binh).

Studiile izotopice cu 5lCr sau 111lndium eviden-
liaz6 o duratl de viaid a fombocitelor semnificativ
scdzutd, de la 9 zile la 1-4 ore; locul.de seches-
hare este, in pexe 70Vo din cazuri, splenic. Evolulia
acutd autolimitat[ a bolii impune restric(ii la inves_
tigalia radioimunologicd, fiind rezewat{ formelor
cronice sau recurente de boal6; mai mult de atAt,
lucr{ri recente au relevat aspecte de neconcordan!tr
intrc titrul de Ig antiplachetare, locul splenic de
sechestrare relevat radioizotopic qi eficien{a splenec-
tomiei, motiv in plus ca in domeniul pediatriei
interesul pentru aceast6 investigalie s[ se limiteze
qi mai mult. Tot in sensul hiperdistrucliei periferice
pledeaz[, fErI a avea un caracter de specificitate,
cr€$terea c.-glicerol fosfatazei serice, ca gi a produ-
qilor de. degradare ai fibrinogenului qi fibrinei.

Pentnr precizarea naturii imunologice a PTI s-au
pus la punct numeroase tehaici de laborator; regre-
tabil, nici unul nu este sufrcient de precis, sensibil,
rcproductibil sau de o tehnicitate care sd permitl
folosirea lui de rutinb in practica clinictr. DJ aceea,
diagnosticul de PTI se susline qi la ora actual[ prin
excluderea altor cauze de trombocitopenie izolatd
megacariocitari. Cercetarea anticorpilor .antinucleari
qi anti-ADN, ca qi testul Coombs rdm6n obligatorii,
pozitivitatea 1or plasdnd PTI intr-un cadm imunopa-
tologic mai larg.

Forme clinice: din punct de vedere etiopato-
gentc se diferentriazd urmbtoarele forme de PTI:

- purpura trombocitopenicd. autoimund, clreia ii
revine ponderea major.I (peste SOVo din PTI a co-
pilului), fiind forma clinicd de boaltr prezentatl; ea
poate fi o boal[ de sine stdtdtoare sau un asDect al
unei autoagresiuni mai complexe (sindrom 

-Evans,

LES ete.); autoanticorpii reaclioneaz5. cu majoritatea
trombocitelor de la indivizii slnitogi gi cu trom-
bocitele proprii;

- purpura trombocitopenicd alloimuni la antige_
nele trombocitare HPA-1a @l-A1), mai rar HpA-2b
(Koa), HPA-1b @-A2), HPA-3a (Baka) sau HPA-5a
(BrD) sau la antigenele HLA deopohivl prezente pe

hombocite, ca qi pe alte structuri; ea poate sd apar[
in urmltoarele circumstanje:

o posttransfuzional, cu declanqare prioritard 1a
sexul feminin, HPA-1a negative, aplrutd la 5-6 nle
dupd transfuzia de s.inge total, ca expresie a anti-
corpilor fixatori de C' cu orientare anti-HpA-lal
imunoreac;ia este autolimitati qi dureazl citeva zile,
maximum cdteva s[ptdmdni;

. incompatibilitate fetomatemd, cu mecanism ana-
1og bolii hemolitice izoimune neonatale; anticorpii
matemi antihombocitari fetali lpredominant anti-
PI-AI) determind o imunodistrrctie tombocitartr. auto-
fimitatl in l|Va du cazui cu o notA de mare seve-
ritate (deces prin hemoragii intracerebrale).

- purpura trombocitopenicd. la droguri reprezin-
t{ unul din multiplele aspecte ale trombocitopeniei
induse de medicamentei atdturi de trombocitonenia
prin supresie medicamentoas{ ldiuretice tiazidice.
hormoni estrogeni) qi de trombocitopenia prin efect
toxic direct pe trombocitele circulante (ristocetin),
medicamentele pot fi capabile, in caftate de haD-
ten5, si declanqeze anticorpogeneza fie duptr legarea
lor in complexe cu constituenli proteici macromole-
culari, fie dup[ fixarea pe receptorii Fc membranali,
fie aclionAnd singure; drogurile in cauzl sunt nu-
meroase (penicilinI, cefalotin[, sulfadiazind, sedor-
mid, chinin[, clorotiazid, meprobamat, fenilbutazonl,
antihistaminice 9.a.) gi determind liza sau aglutinarea
hombocitar5, reversibile la excluderea medicamen-
tului, cu risc de recidivd la reexpunerea la el;

- purpura trombocitopenicd idiopaticd, restransl
la ora actual[ la 5-1,OVo din trombocitopeniile mega-
cariocitare, in care nici unul din testele de exnlo-
rare nu poate evidenlia prezen[a de anticorpi.

Pe baza criteriului evolutiv, PTI se diferen{iazd
in:

- forma acuti, caracterizat[ prin creqterea numl-
rului de trombocite peste 150 000/mm3 intr-un inter-
val de 6luni de la debut;

- forma cronic6, cancteizatL prin menlinerea nu-
m&ului scdzut de trombocite qi duptr aceasttr pe-
rioadl gi

- forma recurenti, catacbizatA prin normalizarea
tranzitorie a trombocitelor in termenul de 6 luni,
dar cu recidiva ulterioartr a trombocitopeniei; forma
cronic[ gi recurenti pot fi omologate cu pTI des-
crisd de Werlhof.

Purpura trombocitopenicd a copilului comportl
unele particularitdgi de evolulie gi prognostic, ce o
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diferenliaztr de forma adultrlui; ea este o afectriune
benigni, acuti, cu tendinltr de autolimitare in 857o
din cazuri. In consecin!tr, marea majorithte a cazu-
rilor de PTI se incadreaz5 in forma acuti de boali
qi numai l0-157o din ca2uri in forma cronictr sau
recu|elttr (tabelul 13.[VD.

TABELUL 13.XLV1

PARTICULARITATI ALE PURPUREI] TROMBOCITO.
PEMCE IMUNOLOGICE ACUTE SI CROMCE

numdr trombocite

raspuns

Pe criteriul severitdlti, trombocitopeniile se dife-
renliazd in:

- forme uqoare ,,biologice", asirnptomatice, cu nu-
mIrul de trombocite mai mare de 60 000/mm3:

- forme medii, cu numdrul de trombocite cu-
prins intre 20 000-6O 000/mml $i

- forme severe. cu numdrul de trombocite mai
mic de 20 000/mm3 ltabelul l3.)(LVID.

Diagnosticul se bazeaztr pe excluderea altor
cauze de distruclie excesiv[ trombocitarl (hipersple-
nism, anemie hemoliticd microangiopatici, CID, se-
chestare mecanicd) gi, in mod facultativ, din cauza
accesibilit5lii restrAnse la teste ce exploreaztr anti-
corpi antiplachetari, pe criteriul imunologic constAnd
din evidenlierca prezen{ei anticorpilor (gG, IgM, C3')
antitrombocitari sau a complexelor imune cu speci-
ficitate pentru glicoproteinele membranale tombo-
citare.

Tratamentul trebuie str derive din recunoalterea
capacitXlllor proprii de sanogenezf a organismului,
a tendintei de autolimitare a evoluliei PII ln co-
piltrrie; in consecinlf,, intenrenlia terapeuticl hebuie
sd fre individualizatl qi se lini cont in utilizarea

TABELUL I3.XLVII
' CORELATIA DINTRE MANIFEST.iRILE

HEMORAGICE 9I NUMARUL DE TROMBOCITE

mdsurilor terapeutice de forma clinicl concreti de
boal6. Se accept[ la ora actualtr c[ tratamentele azi
accesibile. in{luenleazf in mai mictr mtrsurd durata
de evolulie sau capacitatea de limitare a autoagre-
siunii, cit, mai degrabi, pot s[ favorizeze cre;terea
mai rapidl a trombocitelor numeric/funclional pr[-
bu$ite Di sd previn{ asdel accidentele hemoragice
periculoase pentru via!tr.

A trata sau a nu tata o PTI este intrebarea c€ tre-
buie totdeauna formulat{ in fap bohavului. lntrucaf
opiniile qi atitudinile propuse au fost $i sunt foarte
diferite, Societatea American[ de Hematologie a ela-
borat un ghid de conduitl terapeuticl pentru copilul
cu PTI (tabelul 13)(LVIII); in baza acestui ghid
mlsurile terapeutice se utilizeaztr ina-o anumittr sec-
venlialitate in dependenld de severitaGa clinicobio-
logicl qi de forma acuti sau cronici de boald.

o Tratamentul inigial ?n PTI arut:
Cotticoterapio utilizattr de decenii antreneazi

ameliorarea clinic[ (uneori chiar fdrtr influen[area
numtrrului trombocitelor), cre$terea semnificativ mai
rapidi a numlrului de trombocite, fdri a scurta insl
in mod hotdritor durata de evolulie a bolii. Ea con-
stituie o m5surtr terapeuticd de primi intenlie pen-
tru PTI manifestat{ prin simptomatologie hemora-
gicl extensivl, utilizdndu-se sub formd de prednison
sau prednisolon, intr.o doz[ de atac de 2 mglkglzt
sau o dozi standard de 4O mgl sub virsta de 2
ani qi 60 mg/i la copilul mai mare de 2 ari.
Durata tratamentului de atac este diferit apreciattr,
variind de la o sdptlmhnl - 2 slptlmini pdni la 4
strptim?ni, fiind urmat de tratamentul de intrelinere
cu doze regresive, pdn sevrare slpttrminall cu
10 mg prednison.

precedarl de neobiqnuiti

nivel de
durattr



TABELAL I3.XLV]

GHID PRACTIC DE TRATAMENT iN PURPURA
TROMBOCITOPEMCA IMUNOLOGICA A'COPLULUI

<10 purpurtr minorl IGIV; steroizi t
sDitalizare

aDsenta kata-
mentrlui

pulpurb ,,umedx",
Eangerare
Dericuloase

IGIV; doze mad
de steroizi,
soitalizare

10(m-
20 000/mm3

purprua nmora I IGIV; steroizi,
soitalizare

absenla lrala-
mentului

purpurd ,,umedtr'
sangerare pericu-
loasI

IGTV; steroizi tn
dozImaIe,
sDitalizare

20 000-
50 ooo/mm3

puryurd minori 1 IGfV; steroizi
D.O.

doze mari de
steroizi

purpurtr..umedd"I IGIV; steroizi,
sDitalizare

absenla |Iata-
nentului

sangerare pericu-
loase

IGIV; doze mad
de sterolzi,
sDitalizare

IGrV - irnunoglobulind pentru adminisuare i.v,

O altemativd la tratamentul oral pentu PTI acut,

$i anume pentm formele periculoase prin sediul sau
debitul singerlrii este terapia i.v. cu steroizi. Puls-
terapia se realiznazd. cu metilprednisolon 30 mg/
kg/zi administrat zilnic pe parcursul a 20 minute,
cu o duratl de 3 zile. Rata sa de rdspuns (ftecvenli

$i promptitudine) este comparabill cu cea a Ig, dar
pre{ul de cost este considerabil mai mic.

Imunogl,obulina intravenoasd (IGIV), introdusl ftr
pmcticd in 1981, aclioneazd prin flxarea pe recep-
torii Fc ai celulelor reticuloendoteliale qi, posibil, prin
realizarca unei retele din autoanticorpi antiidiopatici,
cu efecte imunordatoare benefice. Schemele de
tratament sunt foarte numeroase: degi recomanddrile
iniliale erau de NO mgkglzi in 5 zile consecutive,
la ora actuali se preferl din punct de vedere al efi-
cacittrlii 2 g/kg admiuistrate de reguld in 2 pize
de cate 1 glkg 1n 2 zile succesive. In formele recu-
rcnte de PTI, un booster intermitent cu 7 glkg/zi de
IGIV asociat cu 30 mg/kg/zi metilprednisolon sau
2 mgkglzi prednison pot menline bolnavul inn-o
zoni de securitate hemostatici pini la suwenirea
remisiunii spontane-

Masa trombocitard ca tratamenl substifutiv se re-
comandf, doar in situa$ile de risc hemoragic cere-
bral catastrofal; se utilizeazi 2-4 lJ.tmz la 6-8 ore
interval sau 0,5-1 U./m2lori in perfuzie continu6.

i07 - Tratat de pediatrie

La cei refractari la tatamentele de orim[ intentie
(front-line therapy) discutate, 

"" 
poui" ,""r.g" iu

plasmafereTd sau splenectomie de necesitate.
. Tratornentul in PTI cronicd. Obiectivul trata-

mentului este in primul r6nd cel de reducere a pro-
babilitdlii hemoragiei severe, normalizarea numtrru-
lui de hombocite fiind doar obiectiv de a doua
intenlie. Din aceste motive, majoritatea copiilor cu
PTI cronica, 9i anume cei cu activitate fizicl Ii-
niqtitl 9i mai pulin traumatizanttr nu reclamd. trata-
ment. Decizia terapeutictr depinde in cea mai mare
m[sur[ de eficienla hemostatic[ a trombocitelor.

Avdnd in vedere faptul cI splina este sediul cel
mai important de sechestrare trombocitarl qi cI
reprezintl, in acelaqi timp, un important organ pro-
ducitor de anticorpi, splenectomia iqi are justificarea
in doud circumstanle:

- prima, exceplional de rartr (aplicati la rnai pulin
de O,5Vo din copiii bolnavi), este PTI acute, chiar
in primele slpt[mdni. de evolulie, in situalia insolirii
ei de hemoragii severe, rezistente la corticoterapie,
imunoglobulinoterapie gi transfuzie tmmbocitard, ce
constituie un risc imediat vital pentru bolnav;

- a doua, obiqnuiti, este PTI cronicd corticore-
zistentd, corticointolerante sau corticodependenti,
cu toleranta clinicl deficitard: temporizarea pe par-
cursul a 1-2 ani de observalie clinicobiologic5 este
judicioas[ qi recomandatl ori de clte ori evolulia
clinicl o permite. Adevhul general valabil r[mdne
totugi faptul c[ nu existtr un criteriu predictiv pen-
ru rAspunsul trombocitar postsplenectomie. In majo-
ritatea de 65-8aVo din cazuri, splenectomia asigurl
normalizarea numirului de hombocite gi disparigia
inte^grali a simptomatologiei clinice.

In' cazurile de trombocitopenie persistenti sau
recurent[, dar cu o toleran$ clinicl acceptabild, bo1-
na\ul este tinut sub expectativ[ activd in continuare,
flrd intervenlie medicamentoasl particularl. Daci
expresia clinicl a bolii incumbl riscuri majore de
complicalie, gi mei ales hemoragie meningocerebral5,
se recomandf, trecerea la altemative terapeutice,

Imunoglobulina poltvalentd sau anti-Rh (D) i.v.
este considerati una din mlsurile benefice, mai efi-
cientl in formele nesplenectomizate de boai6.

Dexametazona in pulsterapie qt 2O mg/mz / a
(40 mglzi 1a adult) adminisaati in 4 zile succesive/
1un6, timp de 6 luni, este o schemd foarte eficien-
tl in PTI a adultului, mai pugin confirmattr la copil.
Administrarea oral5 face terapia mai accesibill bol-
navului din ingrijirea ambulatorie-



. Daytazolul, hormon androgen sintetic, s-a dove-
dit eficient la unii pacienli cu pTI'refractar[.
Posologia eficienti este de 300-400 mg/m2lzi (de$i
chiar doze de 25 mg,rnr?lzi au dat uneori rezultate
bune) pe o perioadd de 2-3 luni. Asocierea cu vin-
blastini pare s[-i sporeasc[ eficienta tratamentului.

In formele clinice refractare la aceste mtrsuri te-
rapeutice, cu prudenla impus[ de riscurile ei, se
trere \a supresia imunologicd cu imunosupresive:
Drogurile imunosupresive utilizate sunt vincristina
(0,02 ng/kg), vinblastina (0,1 mg/kg),. azatioprina (1-
Z ryltrdz;\ 6-mercaptopurina (1,5-2,5 mg/r1 crll:ptzj),
ciclofosfamida (l-2 mg/kg corp/zi sau :OO-6OO- mg/
mz la 3 sdptAmini). Durata tratamenftlui de prob6
este, de 4-6 sfptimdni; in caz de egec, imunosupre-
sivele se supriml, iar. in caz de evolu$e favorabill
se continui cu doze regresive, menlinAndu-se doza
minim[ ce asigurd persistenla rezultatelor favorabile;
uneori tratamentul se poate prelungi pe perioade de
luni 9i chiar ani. Din totalul bolnavilor supuqi te-
rapiei, o propo4ie de 3O-4O1o are evolulie favora-
bil[, de remisiune complettr clinicobiologictr. Ciclo-
sporina, agent supresor interferind cu calea celularl
a reacliei imune, poate fi utild in forrnele clinice de
PTI mediate celular. Utilizatii intr-o doztr de 5 me/
kglzi, ea poate duce la remisiunea tanzitorie salu
definitiv[ a bolii. Eficienla interferonului nu a fost
evaluat6.

ln formele manifeste persistente, rezistente la tra-
tamentele anterior prezentate, plasmafereza, plln ac-
celerarea clearance-ului factorilor circulanli antipla-
chetari, 6i-a dovedit eficienja treceri.i peste episoade-
le severe, cu risc vital; costurile ei sunt lnsl pro-
hibite.

Evolu{ia qi prognosticul PTI sunt favor,abile,
degi nu existil elemente clinice sau paraclinice care
s[ permitl prevederea perspectivelor evolutive ale
bolii. Cu tot caracterul zgomotos inifial al simpto-
matologiei clinice a PTI, prognosticul este benign,
cu autolimitare in 8O-9O/o din cazuri; duptr 5-35 zile,
simptomele clinice retrocede azA, cliar ln absenla
normalizdrii numdrului de trombocite.

DIATTZT HETIIORAGICE PRIil TUI.BURARIA
COAGU|.trRII SANGUINE

ln aceastl grup[ de afec{iuni se incadreaztr st[-
rile patologice de hipocoagulabilitate decompensatil,

realizate prin unul din mecanismele urmltoare: de-
ficit de factori de coagulare, anticoagulanli circu-
lanli in exces sau fibrinoliztr excesiv[.

Sindroorne henrorogire prin defidt de fottori
!e roogulffe

Acest capitol circumscrie un grup heterogen de
defec$uni, parte compensate gi subclinice, parte ex-
primate clinic, al cfuor substrat etiopatoginic este
deosebit de variat (tabelul l3J(LIX). Indiferent de
natura lor, ele reprezintl una din cauzele cele mai
importante de diateztr hemoragicl, revenindu-le o
pondere de 25Vo din totalul sindroamelor hernora-
gice. Anomaliile constitulionale sunt rare (1/10000-
V20 000), tulburtrrile secundare dobdndite cunosc6nd
o incidenltr semnificativ mai mare. Simptomatologia
clinici, dependenttr de gradul deficitrlui, este ase-
mindtoare in diferitele tipuri de defecte de coagu-
lare (tabelu1 13.L), explorarea hemostazei fiind sin-
gura in mtrsur{ s[ precizeze natura deficitului qi
prin aceasta sb orienteze conduita terapeutictr.

TABELUL ]3,XLU

CAUZELE COAGULOPATIILOR

I. CoagulQadl de productle
. co,ryenitu le ptin deficit de factor izolat:

- a/hipo/dis- alibrinogenemie
, deficit de factor II - boaltr Biggs-Douglas
- deficit de factor V - parahemolilie Owren

deficit de factor vII _ boalx Alexander
defrcit de fsctor VIII - hemofilie A
deficit de fvw - boald von Wilebrand
deficit de factor D( - hemolilie B

- deficit de factor X _ boal{ Housie_Badow
- deticit de factor )(I - sindrom -Rosentha.l

- deficit de facor )OI
delicir de facto. )(Itr

- delicit de prekalicreiai
deficit de HMWK

prin dehcite congenitale mulriple:
-deirc i tdefV+VItr

deficit de f VII + VItr
- deficit de f VII + Ix
- deficit de f tr + VII + D( erc.

o dobdndite hepatopatii severc (hepatiti acutycrcnici, ci.
rozd hepaticd, sindrom Reye, inroxica{ii)
avitaminoztr K

- hipotiroidism
- boli de colagen
- insuJicien(tr lenal5

tr. Cos$lopatfl de consum
- sindrom de coagulare inllavascularx diseminatl



TABELUL ]3.L

CORELATIA DINTRE MANIFESTARILE CLINICE SI
CoNCENTRATTA DE FACTOR v r iN HEMOFILIb

Sinftoane henongice Fh defrit k fodu4ie b lactor,
de coaglwe

. llenolifu A

Defini$e. Hemofilia A se definegte ca o stare
patologic[ congenital[, transmis[ ereditar X-linkat,
caracterizattr prin sinteza cantitativ diminuatll sau ca-
Iitativ alterattr a globulinei antihemofrlice A (f VtrD.

Epidemiologie. PrezenJa ei este de 13-181100 000
natteri de sex rnasculin, raportul hemofilie A/lremo-
fi1ie B fiind de 4/1; aproximativ 3A-4OVo din imbol-
nlviri sunt forme severe,

Etiopatogenie. Are la baztr fie deficitul de sin-
tezi a globulinei antihemofilice A (hemofilia A-),
fie sinteza unei globuline antihemofilice A.inactive
(hemofilia A+). Gena factorului VIII, o gen[ mare
(200 kb), ce ocupd O,lVo din cromozomul X, a fost
identificattr qi clonati de Gitschier qi Toole, ln 1984.
La ora actuald, in marea majoritate a cazurilor
investigate, s-au pub.rt evidenlia anomaliile (inver-
sii, del4ii, mutalii punctiforme etc.) ce stau la baza
hemofifiei A+ (SVo dtn cazuri) sau A- (95Eo dn
cazuri). Deficitul de f WII generat este responsabil
de defecliunea activit?ilii tenazice intrinseci gi pro-
trombinazice, responsabil[ de hipocoagulabilitate.

Tablou clinic. Hemofilia A, deqi afecliune con-
stitulionald, se relevi rareori din perioada neonatall;
in marea majoritate a cazurilor, diagnosticul se pre-
ciznazd la vArsta de l-5 ani,2O-3Ogo fiind recunos-
cute abia la versta de adult. Din cazurile de he-
mofilie A cu manifesttrri evidente in copilSrie, acci-
dentele hemoragice apar'ln 67o dtn cazvi irr perioa-
da neonatall, in 227o din cazuri la s:lgair, ln 32Vo
la v6rsta de 1-2 an qi in restul de 40Vo, dup|

aceaste Umittr de vArsttr. ln mod paradoxal, acciden-
tul hemoragic lipse$te la deta$area cordonului ombi-
lical, foarte bogat in tromboplastinl tisular[, fiind
insi revelator cu prilejul circumciziei; cefalhemato-
mul poate fi sugestiv la nou-ntrscutul cu a-otecedente
familiale pozitive. Simptomatologia clinicl se ca-
racterizeaztr prin:

- caracter provocat al hsm61agiile1, uneori deter-
minat de taumatisme minore nesesizate sau de in-
jectii, punclii etc.;

- aparenltr de ,,hernoragie spontanl.. la cei care
au o conc€ntralie de f VIII <3%;

- duratil prelungittr a snngertrrilor exteriorizate,
f?lr[ tendin$ spontantr de oprire;

- sediu frecvent profund al hemoragiei, intra-
cavitar, inhatisular sau intavisceral:

- absenta leziunilor petegiale.
Semnele clinice se pot grupa in:
- nesFcifice, survenite posthaumatic, evidenliate

prin echimoze $i hematoame cutanate, subcutanate
gi musculare qi

- specifice bolii, const6nd din manifestiiri ce
semnificd un prognostic vital imediat sever, prin se-
diul hemoragiei [hematoame perilariagiene, ale plan-
qeului bucal sau limbii, orbitare, intracraniene (fig.
13.14) sau de muqchi psoasl ori prin consecinlele
volemice (sAngerfui exteriorizate, incoercibile) gi din
manifesttrri ce influenleaztr prognosticul funciional
ulterior (hematoame compresive pe nervi sau pe pa-
chete vascularc, hemartroze inigial rezolutive, apoi
anchilozante gi deformante, hemoragii cerebrome-
ningiene, hematoame. intraoculare sau la nivelul ure-
chii inteme).

Manifestlrile hemoragice cele mai ftecveate ale
bolii sunt:

- singerdrile ,deschise" (a 50% dintre bolnavi)
din pllgi bucale, p1[gi cutanate contuze sau ttriate,
epistaxis;

- hemartroza, manifestarea caracteristicfl, prezen-
tA la 909o din bolnavi in condiliile unui isto-ric na-
tural, cu sediu predominant la nivelul articul4iilor
mari: genunchi (829o), maleold (7 59o), coate (569o),
articulalia pumnului (1,77o), a goldului (107o) gi a
umIrului (9Vo); ea este ir 50% din cazuri de eravi-
tate minortr, in 307o medie Si in 2O% din Jazuri
sever[;

- hematoamele musculare superfrciale (muqchi fe-
sieri, deltoizi, pectorali) qi profunde (muqchi psoas,
iliac), survenite cu frecvenlii de lO-15Vo.
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Fig. 13.14 - Hemofilie A. Tomografie computerizat{ cerebral[.
la un sugar ln valstd de 8 luri cu hemofilie A, care prezintl
convulsii iecurente qi ,,cecitate". Se observd hematom suMural
bilaferal cu efect de masd li hemoragie intrapalenchimatoasl.
Evolulie lavorabilb dupX evacuarea hematomului suMural ln
clinica de Neurcchirurgie I Bucurelli {Prof. A. V. ciurea). lnain-
tea intervenliei chirurgicale a primit doul doze de 60 U.I./kg
de factor VIII, administrate la inierval de 12 ore. RevSzut dupl
6 luni gi I an de 1a intervenlie, bolnavul nu a mai repetat con-
vulsiile, vede bine, este pedect dezvoltat psihomotor. (Coleclia

IOMC, Dr. Carclen Ciofu.)

detecteze chial defecliunile uqoare $i, in acelali
timp, sb evalueze ponderea deficitului, prin expri-
marea procentuala a activitllii coagulante a facto-

rului VI al bolnavului, fa1[ de activitatea factol"u-
lui VIII normal. ln lO-75Vo din cazuri, in depen-
den1tr de genotipul bolii, se evidenliaz[ anticoagu-
lante circulante anti-factor VIII.

(Exa\etul radiqlogic seheletal relevtr, in formele
de hrmgatia,crorfr ctr, imagini caracteristice. succe-

, siv instalate: . osteoporoza, pensarea gi neregularitatea
suprafelelor articulare, hipertrofia epifizarl gi geo-
dele osoase, pinl la distrucgia articularl total5- In-
cercirile de stadializare a anomaliilor radiologice au
in vedere o mai bunX evaluare a severitilii lezionale
qi o mai riguroasb urmdrire a evoluliei.

Diagnostic. Este suspectat la un bolnav de sex
masculin, ce siu:gereazl excesiv l5r{ a avea pu4rurtr;
seconf i fm_apnlry
torului VII[ C. ConcenFaF? de factor hotlrlqte qi in-
cadrarea fi-Io-irma clinicl de severitate. O problem{
importantl de diagnostic pozitiv este gi detectarea,
imunologictr 9i genetic[, a purtitoarelor tarei (,par-
riel), ele insele fiind asimptomatice, dar compor-
t6nd riscul de a aansmite boala felilor de sex mas-
culin. Pe baza aceloraqi metode se poate stabili qi
diagnosticul prenatal al bolii.

Diagnmtieul diferenlial se impune cu alte coa-
gulopatii, ce prezintl, un tablou clinic identic sau
asemdnitor, dar comporttr anomalii biologice speci-
fiq1-*:-=

f Tratament" pbiectivul in viziunea Federagiei In-
tem-li6idEE Hemofi lie il reprezinttr prelungirea
vielii, minimalizarea disabilit{llor, cu asigurarea
confortului social, fizic Ai a dezvoltdrii intregului
potenlial creator al bolnavului.

Tratamentul se bqz.eazl in principal pe substitu-

1ia factonrlui deficient, substitulie ce trebuie s[ aibl
in vedere capacitalea corectoare a factonrlui in funclie
de distribulia sa (la administrarea de 1 U. f VIIVkg
- cregtere cu 1,5-2 U.I./100 ml, 9i de 1 U. f IX/kg
corp - creEtere de I U.L/100 ml) 9 de timpul stru
de injumltdlire (8-12 ore pentru f VI[, 18-24 ore
pentru f IX). Condilia eficienlei sale este precoci-
tatea adrninistrfii (nainte de aparilia artropatiei se-
chelare, respectiv cdt mai rapid dupd inceperea unei
sAngerdri). De aici derivl oportunitatea profilaxiei
(3 x 20-30 U-I./kg sSptiman5) (tabelul 13.LI), res-
pectiv a terapiei la domiciliu (,,home therapy").

Securitatea volemic[ qi biologicd este asigurati
de preparatele concentate de factor VIII derivate
din plasmi, dublu inactivate viral, ca qi de prepara-
tele recombinante. Conduita in ceea ce pdve$te do-



. Profilaxie continud
copil >1-2 ani

- copil cu sinovitx qonicd

Profrla.xie discontittud
- efofl fizic deosebit

TABELUL ]3.L1

INDICATIILE $I EFECTELE PROFILAXIEI CU
CONCENTRATE DE FACTOR VIII iN HEMOFILIA A

A_bordar-ea pluridisciplinard (,pomprehensive care..)
a bolnavului, cu cooperarea hematologului clinician
cu ortopedul, fizioterapeutul, stomatologul, psiho_
logul, geneticianul, asistentul social gi i""upi.utor,
este o absoluti necesitate.

Formele complicate cu inhibitori necesittr Dentru
controlul sangerdrii o terapie cu concentrare a;dvate
de complex prohombinic, f VIII porcin sau f VIIa;
rezolvarea statusului cu hhibitori se vizeaz[ prin
tratamentele lungi qi costisitoare de inducere a iole-
ranlei irnune, cu asociere de doze mari de f VIII,
IGIV, imunosupresive sau imunoadsorbJie.

Evolufie qi prognostic. Sub tratam;ntul corect,
in condiliile unei asistenl€ substitutive profilactice
continr:e sau cel pugin discontinue, speranla de via1tr
gi calitatea vie{ii hemofilicilor s-au ameliorat muit,

fscul de deces prin hemoragie cerebrall, hemoragie
inteml (hepatic[, splenicl), goc hemoragic reducdn-
du-se la sub 37o din totalul bolnavilor. Durata
medie de viattr a crescut la 57 ani, deteriorindu_se
in ultimul deceniu ca urmare a infecliei cu HIV gi
a hepatitei C. Complicalilor bolii: hemi-lparaplegii,
paralizie de nervi cranieni, neuropatie p"rit"ri"e,
chisturi osoase etc., tot mai rare, li se adiuetr com-
plicagiile terapiei: imimunizarea cu aparigia inhibito-
rilor de factor VIII sau trombocitopenie izoimuni,
precum mai ales infectriile virale Qrepatitl A, B, C
qi D, HIV, parvovirus). Sechelarititea articutard,
handicapantd din punct de vedere locomotor, este
factorul ce afecteaztr ln cea mai mare mdsurtr calita-
tea vie{ii acestor bolnavi. Ei i se asociazi hepatopa-
tia cronici cu evolulie cirogenl in >l1vo din caztti,
cu risc sporit de hepatocarcinom. La ora actuall
coplege;te, deopotriv[ pe bolnavi, ca qi pe medici,
accidentul infecliei HIV legat de tratamentul cu
concentxate de factor VIII utilizate anterior anilor
1983-1984, coplegitor prin frecvenla mare (pesrc 507o
din cazuri), ca gi frecvenla mare a infecliei cu VHC
(>807o din bolnavi),. De aceea, la ora actual[ nu
mai este acceptabild utilizarea spre tratament a unor
preparate neinactivate viral (crioprecipitat, plasmtr
congenitald proasp[ti). Vigilenla este major[ penhu
infec(ile amintite, dar gi pentru altele, lnci insufi-
cient cunoscute (prioni etc.). De aici derivi li ati-
tudinea actual5 de inlocuire a produqilor derivali din
s6nge cu cei recombinanli, obginuli prin inginerie
genetic{ (f VIIIT, f IXr, f VIIr g.a.).

In aceste condi{ii, de riscuri numeroase. unele
chiar imprevizibile, sfatul genetic qi de planning

zajul, ritmul qi durata de tratament sunt dependente
de gravitatea hemoragiei (tabelul l3.LlI.1. Disamino-
vasopresina (DDA\?) (0,4 pg/kg) qi antifibrinoli-
ticul EAC (100-300 nilkglzi) sau acidul tranexamic
(10-30 mg/kg/zi) sunt bune adjuvante, DDAVp pen-
tru singerfuile minore gi micile intervengii chirurgi-
cale, antifibrinoliticele pentru hemoragiile din sfJra
cavitdtrii bucale. Acrivitatea fizictr adaptatil capa-
cit{ilor locomotorii este deopotriv[ mtrsurl piet
ventiva Si recuperatorie pentru sechelaritatea articu-
lard.

TABELUL 13.U1

GHID DE TRATAMENT SUBSTITUTIV iN HEMOFILIE
(FEDERATTA INTERNATTONALA DE IIEMOFILIE)

sLres.psi lr ic sengerari i  condi$ a aparatu_
- terapie de recuperare fizice I tui di suslinere gi

inlerventii seligerande 
I bcomolie

(slomatologice. ORL, orrope- | f
dice, chirurgicale) +prevenlie a I

epistaxis, hernomgie articu-
lall iniliald, hematom sub-
cutanat, hematurie, sangerare

80-lrNEa
30-60%

6U80%
30%
60-80%
10%

80-r00Eo
50%

60-80%
30%
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familial, bazat pe diagnosticul de ,parrier" qi cel
intrauterin al bolii trebuie sd devinl operant; de
asernenea, eforturile de cercetare pentr'u asigurarea
vindec ii se impun a fi suslinute. Este imbucurltome
opinia celol ce lucreazl in acest domeniu, conform
cireia terapia genicf, nu mai este o iluzie, ci o speran-

16 ce se va traduce in realitate in cel mlrlt 3-5 ani.

. Henofiba B

Defini{ie. Hemofilia B este o afecliune congeni-
tali rard (0,5-11100 000), transmisl ereditar X-linkat,
caracterizall, prin sinteza sc6zutl sau anormall a
factolului IX (f IX); ponderea ei in cadrul sin-
droamelor hemoragice de tip hemofilic este de 15-
20Va.

Etiopatogenie. Anomalia biologicl definitorie a
afecliunii este sc[derea f IX func1ional, realizattr fie
prin absenla sintezei (varianta CRM-, plodus[ prin
lipsa antigenuiui de f IX gi a activit[1ii procoagu-
lante de f IX), fie prin sinteza unui f IX anormal
(varianta CRM+, caracterizatl prin prezenla anti-
genului de f IX, dar cu alterarea activittrJii sale pro-
coagulante), La acestea se adaugl variantele rnole-
culare: B- (cu particularitatea de prelungire a tim-
pului Quick efectuat cu tromboplastin[ bovintr),
B1-"i,i"n, Bch"o"l g11 etc. Hemofilia B este genetic
determinat[, fiind contlolati de o genl situat[ pe
cromozomul X, ea deginind, in consecin!6, acelea.gi
particuladtdli genetice cu hemofrlia A. Gena f IX
a fost identificatd pe bralu1 lung al cromozomului
X (banda Xa 27,3), la ora actualS fiind realizattr qi
clonarea sa. Studiile moderne de biologie molecu-
larl au putut, in aceste condilii, preciza defecliunile
structurale genice responsabile de boal6, dovedind
cl deletriile qi inserliile mari stau la baza formelor
severe, cele mici, ca gi mutaliile punctiforme deter-
minind formele medii gi uqoale de boali.

Indifelent de tipul de defecliune in func1ie de
conportamentul antigenic al f IX (hemofilia B-, B+
sau BR), funclia f IX este deficitard, repercutdn-
du-se pe sistemul tenazic intrinsec, reflectat in cas-
cad[ in deficitul de fibrinoformare.

Tablcru clinic. Expresia clinicl este asemlnl-
toare, greu de deosebit de cea a hemofiliei A, dife-
renlele fiind de ordin gradual, in sensul unei pro-
por{ii mai mali (reste 5OVo din cazuri) de forme
clinice atenuate, cu expresivitate fenotipictr rninortr.

Diagnostic pozitiv. Se baznazd pe dovedirea de-
ficienlei de f IX int-un tablou clinic gi biologic de
hemofilie; aceasta se lace cu testul de tromboplastino-
genez6, care prezintil alterare a testului global qi
seric, sau plin coreclia consumului de protrombini
cu reactiv plasmatic qi de ser invechit, fdrd coreclie
insd cu plasma adsorbittr; dozarea f IX cuantificd gra-
dul deficitului gi oferd criteriul de incadrare in fomd
de severitate, definirea severitigii flcdndu-se pe baza
unor parametri identici cu hemofilia A (vezi tabelul
13.L).

Diagnosticul de purtitoare a tarei de hemofrlie B
este posibil la ora actuall; heterozigotele prezintii o
scldere concordantd a activitdlii procoagulante qi a
nivelului antigenic la cifre de 2Q-6OVo din acnvi-
tatea normald; in cazul hemofiliei de tip B+, cu fac-
tor IX de tip B*, se noteaz[ existenla unui exces
antigenic.

Diagnostic diferen(ial: se lntreprinde cu toate
coagulopatiile ce prezinttr un tablou clinic hemo-
filoid, argiumentele de diferenliere fiind, in exclu-
sivitate. cele de ordin biologic.

Tratsment, Terapia respect?l aceleaqi obiective
9i principii ca in hemofilia A. In tratamentul cura-
tiv, posologia gi durata de administrare se evalueaz5
in func{ie de severitatea hemoragiei (tabelul 13.LI!.
Medicamentele antifibrinolitice @AC, acid tranexa-
mic, Trasylol) par s{ fie chiar mai eficace decit in
hemofilia A. DDAVP-u1 este inoperanl

Evolu{ie qi prognostic. Sunt similare hemofiliei
A, frind strict dependente de gravitatea bolii.

o fr,th Yon Wifuhranl

Defini{ie. Boala von Willebrand este o afecliune
congenitalS transmistr autozomal dominant sau rece-
siv, cu expresivitate variat[ a genei, caracterizatl
printr-o anomalie hemostaticl complextr, constand
din reducerea activitIlii coagulante a factorului VI[,
prelungirea timpului de sAngerare, reducerea adeziu-
nii trombocitare qi a agregabilitdlii induse de risto-
cetin.

Epidemiologie. Incidenla bolii, fdrl a fi stabilitl
cu exactitate, se evalueazd la ll3O00-l/50ffi (l-Zvo
din populalie), revenindu-i frecvenla cea mai mare
in rAndul coagulopatiilor genetice; este mai rdspin-
diti in nordul Europei, fiirtr a deline insl preferin{i
rasiali sau etnici.



Etiopatogenie. La originea afectriunii stl o ano-
malie a complexului macromolecular de factor von
Willebrand (fvW), responsabild de concomitenta de-
teriorare a activittrlii coagulante a acesh-ria, de per-
turbarea adezi unii trombocjta-re qi de afectarea agre-
gabilitllii trombocitare induse de ristocetin. Gina
responsabiltr de sinteza lui se situeazi pe bratul
scurt al cromozomului 12, ea fiind clonat[ in 19ti5.
De. la clonarea genei fvW s-a oblinut o imagine
mai clard privind defec$unile moleculare resfon-
sabile: anomalii cantitative in tipurile l gi 3, ano-
malii calitative in tipul 2 de boald.

Tablou clinic. Expresia clinicl este variattr pi
asociazd slLngerdrile cutaneomucoase (echimoze, hi-
matoame, epistaxis, gingivoragii, hemoragii diges-
tive, menometroragii, excepgional pete$ii) cu hemo-
ragiile profunde tisulare; primele insl predominI in
mod evident, hemartrozele fiind rare. Hemorasia
postoperatorie poate fi de maximtr gravitate.

Exploriri. Tabloul biolog.ic se caracbnzeazd,
prin deficitul activittrlii coagulante a factorului VIII,
insd mai atenuat decet in hemofilie (concenhatia de
f VItr: C cuprinstr intre 1 9i 57o; alteori qi mai mare),
ceea ce determini imaginea biologicd a unei forme
ugoare sau medii de hemofrlie A: in formele tinice
este scdzut. pe lingtr f VIll: C qi f Vlll: A (uneori
chiar mai intens)- La acestea se asociazi, ca exDre-
sie a deficitului fuW. prelungirea rimpului de singe-
rare (mai ales prin tehnica Ivy), alterarea, faculta-
tivi qi corectabili cu crioprecipitat, a adeziunii
trombocitare la sticlI qi deteriorarea patognomonictr
a agregabilitilii trombocitare induse de ristocetin.
Numdrul de trombocite, ca qi retraclia cheagului, dis-
ponibilitatea de F3p (factorul 3 plachetar) Ei agre-
garea prin colagen, ADP gi epinefrini sunt nofinale.

Forme clinice. in funcgie de expresivitatea ei,
boala von Willebrand se diferenliazi in:

- forma sever{ (homozigot-like), cu manifesttrri
hemoragice gi gravitate similare cu cele din hemo-
filia A;

- forma comunl (clasic5, heterozigot[), cu semne
mai uqoare, pledominind sf,ngerlrile cutaneomu-
coase posttraumatice, cele postoperatorii putind fi
sever€; hemartozele nu apar decdt la 15-18% din
cazuli;

- forma fi'usttr, evidenliatd doar cu prilejul inter-
venliilor s6ngerdnde (extracfii dentare, amigdalec-
tomie, intervenlii chirurgicale) sau al traumatismelor
maiore.

^ in ln"pg de subsbatul molecular se deosebesc
J upun. cu comportament biologic diferit (tabelul
ls.LI l l ) .

Diagnostic. Este relevat de tabloul hemofiloid al
bolii, examenele de laborator fiind singurele ln mi-
surd sI confirme boala qi sl o difereriiieze de coa-
gulopatiile cu simptomatologie asemtrnitoare. parti_
cularitatea ei biologic[ consttr din asocierea la hioo_
coagulare_ a timpul ui de singerare prelungit, con_
stelaFe relativ ra-r intatnith tn practicl. DiferenEierea
trebuie fdcutd atat de purpure, c6t qi de coagulo-
patii.

Diagnostic diferen{ial: vizeazd, toate diatezele
hemoragice, de{in2nd, elemente comune atit cu pur_
purele (hemoragii predominanr curaneomucoase,
alungirea timpului de sangerare), cdt qi cu coagu-
lopatiile (hemoragii tisulare inaacavitare, alungire a
timpului de coagulare).

Tratament. Terapia se conduce dupd aceleasi
obiective gi principii ca in hemofilia A, avand co-
mune cu aceasta gi mijloacele terapeutice substitu_
tive transfuzionale. Preparatrele de factor WII (s6nse
proaspdt, plasmd proaspitd, plasmd anthemofitic-a,
crioprecipitat, concentrat de factor VIII imbogElit cu

{1!) ry"t in mlsur[ s[ corleze tn mod pielungit
(3-5 zile) deficitul de coagulare gi s6 amelioreze
tratzitoriu (cdteva ore) disfuncqiite trombocitare. De
remarcat cA nu sunt operante toate concentratele de
f VIII, ci doar acelea care au in conlinutul lor fvW
(de exemplu, Haemate). Panicularititi le schemei te-
rapeutice 1in, pe de o parte, de eficienla corectivi
crescuti, iar, pe de alti parte, de durata mai lungd
a eficacitilii procoagulante a preparatelor de sdnje;
in consecinl5, ritrnul de substihrlie este de o plr-
fizie la 24-48 ore interval; din aceleaqi motive, pro-
filaxia preoperatorie transfuzional[ se incepe cri 24
ore inainte de intervenlie. Medica{ia antifibrinoliticd
(EAC, acid tranexamic) este deosebit de utilf, in
menometroragii; 1-desamino-8D-arginina @DAVp-
desmopresin), eficienttr in cre$terea activitdfii coagu-
lante a factoruliri VIII, prezinti in tipul IIB de
boall von Willebrand riscul inducerii unor agegate
hombocitare qi al trombocitopeniei (se recomandi
evita.rea sa in acest tip de boal6) (tabelele 13.LIV,
13.LV).

Evolu{ie qi prugnostic. Sunt mai favorabile dec6t
in hernofilie. O complicalie severtr interesind aproape
in exclusivitate tipul 3 este aparilia alloanticorpilor,
chiar a reacliilor anafilactice, situalie in care contro-
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TABELAL t3.LI

CONSTELATIA BIOLOGICA CARACTERISTIC,4, BOLII VON WILLEBRAND

RiCof/CBA dstocetin cofactor / colagen binding assay; RIPA , dslocetin induced platelet aggregation.

TABELUL ]3.LN

TRATAMENTUL DIFERITELOR TIPURI
$I SUBTIPURI DE BOAL,I VON WILLEBRAND

lul singerdrilor nu se poate rcaliza dectt cu f VI
recombinant.

. Delkile congenilole ale ladorihr conphxului prohonhink

Boala Alexander (deficitul de f VII), boala
Hougie-Barrow (defrcitul de f X), parahemofilia
Owren (deficitul de f V) Ei boala Biggs-Douglas

TABELUL 13.LV

DOZAJUL CONCENTRATULUI DE f vlfi.fvw LA
PACIENTII CU BOALA VON WTLLEBRAND

(defrcitul de f II) sunt afecliuni foarte rare (0,02-
0,05n00 000), ereditare, transmise autozomal recesiv;
mutatiile responsabile sunt la ora actual[ in mare
parte cunoscute. Tabloul lor clinic este de tip herno-
filoid, manifestdrile hemoragice apdrind adesea in
perioada neonatall (20-5O7o din cazurile de deficit
de f X, f VII sau II). Examenele de laborator flrd

concenhat de f \{II -fvw
concentrat de f \'III -fvw
concentrat de f \m -fvw

pe o durati de
minim 6 ore



a evidenlia totdeauna o hipocoagulabilitate globaltr,
yreci1la3dL ti_mp Quick prelungir cu indice Ie pro_
trombmA sctrzut: timpul de consum de protrom6intr
este scurtat in deficitul de f X gi V. La dozare, con_
centlalia factorului afectat esle d,e O-SVo la homozi_
goli gi 5-507o_ la heterozigoti. Tratamentul specific
constl din substitulia factorului deficient (plasma
congelat5, concentrat de complex protrombiic); At
accidentul hemoragic sever il boiii alexandei se
poate utiliza f VII activat recombinant. Eficienta
lro]ogic[ substitutiv{ este mai mare pentru factoii
VII, X qi II, la care 1 U. administ;ttr cregte con-
centralia plasmaticd. cu 2Vo, ritmul de perfuzie fiind
de o administrare pe zi.

. Deficitele fthrholorndfi

Afibrinogenemia este o afecliune deosebit de
rard (1/1000 00O), ercditard, transmisl autozomal re_
cesiv, definitd prin scdderea concentraliei de fibri_
loSgn sul-; mg/dl. Simptomatologia hJmoragic[ de
tip hemofilic debutati in 5O-7OVo dn cazuri ia nou-
ntrscut se .li*tinge prin paradoxala sa benignitate.
Traumatismele severe qi intervenliile operatoii sunt
instr la fel de periculoase ca gi la- bolnarrul hemofilic.
Terapia consttr din administrare de fibrinogen, vi-
3Andu;se. o concenaalie de 50-100 ng/100 hl (1 mg/
kg administat asigurtr .cregterea aJ t mgltOO ;t
concentrale plasmatica)r-

Disfr brinogenemiile realizeazh un capitol hetero_
gen de boall, pan€ din ele cu expresie hemoragicd.
parte cu tendin(l de tomboz[ sau tulburtrri de Jica-
trizare, pafte asimptomatice- Abordarea terapeutictr
se orienteazd duptr forma clinicd de boaltr.

?eficitul congenital de faetor XIII, afecliune
ereditare autozomal recesiv[, rareori Xlinkati. se
c-ar-acbizeaz6. printr-un tablou clinic hemoragic cu
feby precocg (h.emoragre ombilicald), 

"om$rtandin ciuda evoluliei ulterioare favorabile un riic per-
manent d€ hemoragie intracraniani

., Si\:yl lrcnorqice pin deficit dobflnfrt de produlie
de marot, de Qaguote

.ln plactica clinic6, in mod neindoielnic, predo-
minl deficitele hemostatice dobdndite- Ele se iarac-

tenzeazd prin: relevarea lor clinic{ obignuit ca o a
doua boald, in evolugia unor bolnav.i cu istoric fa_
milial negativ in sensul unei diateze hemoragice:
concomiknla sau succesiunea dezordinii 

"u 
,n".u.j

himent patologic (repatic, renal, boalf, de sistem)
sau cu expunerea la medicamente sau toxice; defi_
cienla asociatii a mai multor factori de coagulare;
caracter obignuit mai atenuat al deficitului dJcit in
coagulopatiile constitulionale gi reversibilitate la in_
Iaturarea cauzei.

Capitolul cel mai important al dezordinii hemo-
s:tati:e gob"andiq, realizati prin interferarea cu pro_
ducga..de_ lactori de coagulare, se referl desigui la
d"?::$ii:- ft!.dor dependenEi de vitarnina { lfac-torij II, VI, IX $i X). Biosinteza acestor facrori este
9..p"ld=g_.d" inr€gritatea funclionaltr a hepatocitu_
lui gi de disponibilitatea de vitamina K, Lieuratd
prin aport, absorblie Ei metabolizare adecvaii.'in
termenii acestui dublu determinism, deficitul de fac_
tori, dependenJi de _vitamina K (FDK) poate se apartr
in boala hemoragicl a nou-ntrscuh-r]ui, ca expresie
a rmei,depresii fiziologice.. a acestor factori. in na-
tologia hepaticd sever[ de diferite cauze, in deflici_
hrl de vitamine K, precum qi in cursul tratamen-
tului cu anticoagulante orale (tabelul 13.LVD.

TABELUL 13.LW
CAUZELE DEFICIENTEI DE FACTORI DE

COAGULARE DEPENDET\TI DE VITAMINA K
LA COPU

hematuritate.
Cauze alimentarc (conlinutul ln vitamind K a lapfelui de vacl
este de 6 pgllo0.tr . al laptelui de mam! dc .t"5 pg/tm n ).LOlOnDare bacleriana neadecvatl:

- vdrsdluri,
- diaree severS,
- sindrcm de malabsotb$e (boau celiace, fibtozx chisticl

atrczie biliari, stenozx gastrointestinal!),
- antibioterapie.

Afectiune hepatocelulari:
- acula Gindrom Reye, hepariti acuti infecFoasA, hepatiti

toxictr),
- cronicd (ciozd, boald Wilson).

Boli colestatice
Tlatament cu AVK (la copil sau la mamtr).
AVK anrivitamine K.

.^.. I ln afar preparatelor de fibrinogen se mai pot uriliza s6nge
(fibrinogen 0.1G0.15 g7or. crioprccipitar tfibrinbgen 0,70 gd't.
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Af:cliunile hepatice severe (heparit[ acutS fiImi_
nant5, hepatitd cronictr agresivtr, cirozi, sindrom
Reye) sunt in mtrsurtr s[ determine deficitul de
FDK, intrucat celula hepatici reprezinttr sediul 1or
exclusiv de sinteztr. Deteriorarea funclional{ hepato_
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citari afecteazl, in ordinea cronologicd determinatl
de sensibilitatea 1or, in primul rdnd factorul VII,
urmat de factorul II, apoi de factorxl X. Atestarea
naturii hepatocitare a deficitului (cu excluderea in-
terferenlei vitaminei K gi a sindromului colestatic)
se face prin testul Koller (administrarea intramus-
cular[ de 10 mg vitamina K timp de 3 zile), care
nu evidenliaz[ in aceastd circumstan!5 modifrcarea
senmificativl a timpului Quick (scldere mai micl
de 159o). Scdderea indicelui de protrombintr cu .10-
50Vo are o semnifica$e nefavolabil6, sugerAnd imi-
nenta accidentului hemoragic. Asocierea la deficitul
acestor factori a hipoproaccelerinemiei constituie o
notd adilonald peiorativf, pentru gravitatea sindro-
mului hepatopriv; semnifrcalie asemdndtoarc au Qi
hipofibrinogenemia gi deficitul de factor XIII. Sc5-
derea numirului de trombocite, excesul fibrinolizei
Si prezenla de PDF sunt indicii ale unor compli-
calii ale hepatopatiei (sindrom de CID, hiperfibri-
nolizd), nefiind direct corelabile cauzal cu insufi-
cienga funcgionaltr hepatocitarl.

Dispatibilitatea redusd a vitaminei K, rcalizati
prin: rezerve sclzute, aport alimental deficitar gi prin
absorbtrie neadecva6 (absenfa acizilor biliari in intestin,
absenla florei intestinale, lezarea epiteliului absor-
bant entelal), este in mtrsurd si realizeze deficit .de
FDK cu acela;i specu'u, instalarea deficienlei fac-
torilor realiz0ndu-se in aceeqgi ordine cronologicl
ca qi in sindlomul hepatopriv. In cadrul ei se diferen-
liazi sindlomul de deficit de factori II+VII+X (the
two - seventeen syndrome) dependenli de vitamina
K1. Contextele ei clinice determinante srmt 1€aliz te
de: boala hemoragictr neonatall, sterile carenliale,
malabsorblia qi sterilizarea florei intestinale prin anti-
bioterapie. Pafticularitatea definitorie este reversibili-
tatea acestui deficit la administrarea de vitamina K
pe cale intramuscularf,, timpul Quick scurt6ndu-se cu
mai mult de 157o (test Koller pozitiv); lipsa afec-
tir-ii factorului V ii este de asemenea caracteristic[.

Tratantentul anticoagulant cu dicumarinice deter
nrind sinteza unor variante moleculare. care din ounct
de vedere antigenic sunt identice cu FDK normali,
dar sunt inactive in procesul de coagulare, fiind lip-
site de capacitatea de fixare a ionului de Ca. Abe-
ralia structulal5 realizatd se interpreteazl prin inter-
venfia tardivl a vitaminei K in sinteza factorilor de
coagulare, $i anume la nivelul secvenlei terminale
de legare a reziduului de acid gama-carboxiglu-
tamic, un sistem de legare a calciului. Aceste pro-
teine anorrnale, denumite PIVKA (protein induced

by vitamine K antagonists) sunt dezmembraG ln:
PIVKA II - moleculd anormald de f II, PIVKA IX
* moleculd anormal{ de f IX, PIVKA X - mole-
cul[ anormald de f X, gi PIVKA VII - molecultr
anormalS de f VII. Ordinea cronologicl in care apar
ele este determinat[ de depresia ini!ia16 a factoru-
lui VII, urmattr apoi de aceea a f IX, a f X qi in
cele din urmi a f II, nivelul minim de FDK fiind
atins in 5-10 zile de la inilierea h'atamentului. Pa-
ticularitatea deficitului de FDK prin administrarea
de anticoagulante cumarinice este reversibilitatea la
administrarea de vitamina K (p.o. sau i.v.), reversi-
bilitate iniliat5 intr-un interval de 6-12 ore; coreclie
mai rapidtr se asigurtr prin tratament substitutiv trans-
fuzional.

Sindrorne henoroqite Dri[ exre5 de tonsun de
fodori de (ocguloi'e

th&mul & coogdue hfitvrcwhrd dbeninati (CID)

Delinifie. Sindromul de CID se defineqte drept o
devialie patologicl dobinditl a mecanismului hemo-
stazei, caracterizati prin declanqarea intavaseularS
a procesului de coagulare, cu depunerea intravitale
a fibrinei pe endoteliul vascular, ce prezinti poten-
$alitatea obruririi microcircula$ei.

Epidemiologie. Puline tulburlri de hemostazl au
fost subiectul atitor disculii contooversate ca qi CID;
ele au vizat aspecte numeroase, de la defini1ie, fizio-
patologie gi pnni la abordarea terapeuticA. De aceea,
frecventa cu care este raportat difer[ mult in func-
tie nu numai de vArsta qi profilul de patologie al
bolnavilor, ci gi cu definigia biologic5 acceptatl (CID
tipic[ gi atipictr); cifrele oscileazd intre 0,7-3,2Vo in
serviciile de neonatologie, cele de I7 -24,8Vo chiar
479o din sewicile de terapie intensiv[ fiind in optica
acruald mai degrabd dovada unor exagertrri diag-
nosfuce.

Etiopatogenie. Sindromul de CID are la bazl dez-
echilibrul coagulolitic a1 sAngelui, in sensul exage-
r[rii posibilitltilor reaclionale fiziologice ale hemo-
stazei prin hipercoagulabilitate sau prin inhibigia ca-
pacitSlii fibdnolitice spontane. El nu constituie o
boali de sine stlttrtoare, ci o starc fiziopatologicd
comuna pentru o mare varietate de bo1i. In aceasti
optic6, sindromul de CID este un ,,sindrorn adilional
sau de insolire" a variatelor sttrri de boaltr (labelul
l3.LVII) sau ,,un mecanism intermediar" (tabelul
l3.LVItr), indus de acliunea unor factori patologici



CAUZELE SINDROMULUI DE COAGULARE
INTRAVASCULAR.i, DISEMINATA

TABELAL B.LWI

Sindroamecur,4spunshlnmaro-sisrifi 

-l$remi-i-fr 

fr ffi a--
tory rcsponse syndrcme - SIRS)

. infecui bacteriene (meninqococ, HaemoDhilus- Salmonela. rnlecFl bacteriene (meningococ, Haemophilus, Salmonell4
sleptococ B, pneumococ)

. infeclii virale 
,(varicel!, rubeold, paramixovhusuri, herpes,

arbovirus. C'N,IV)
o alte - infeclii - malarie, micoze sistemice, rickettsioze
. boli neinfeclioase (goc anafilactic)

Sindroame de iljude tisulard qi eliberare de prccoagulanli tn
cllculal€

. traumatism caaniocerebral

. ftacturi multiple

. interv-enlii chirurgicale majole, uansplant de organe

. hemolize acute

. leucemie promielocitard $ mieloblastici
r sindrom de stdvire
. arsurl
. sindrcm asfixic
. hipertermie malignd
. ca-rcir|omatoze metasl:uale
. pancrcalitd acutl
. mutcdturi de insecte, qerpi

Palologie microangiopatici
. colagenoze cu implicare vasculitici
. purpurd trombocilopenicx homboticE
. sindrom hemolitic-uemic
. hemangiom giganr Kasabach-Merritl
. sirdtom Kawasalii

Agrcsiune fi zicYclrimicd majord
. embolie grtrsoasi
. elechocutae

^. 
. accidente medicamentoase (moldamin, sIruri de bismut S.a.)Diverse: qoc, acidozE, hipoxie, circulalie extracorporald, g;f;

vasculare

TABELUL 13.LW]I

NIECANISME MEDIATOARE DE COAGULARE
INTRAVASCULARA DISEMINAT.I

complec$i, la rAndul siu sindromul de.CID eene-
rdnd.leziuni paniculare, ce intrelin gi agraveaza;pro_
cesul patologic inigial.

Fiziopatologie. Dinamica fenomenelor patologice
din sindromul de CID, inllnluirea qi succeiiunea-lor
este deosebit de complextr. Abordarea ei sisterna_
ticd, cu tot riscul simplifrcdrii gi schematizdrii unui
proces complex in plintr desfilgwa.re, permite deose-
birea a- trei secvente majore: hipercoagulabilitate
reald, hipocoagulabilitate prin consum, masc0nd o
hipercoagulabilitate potenlialtr Qi hipercoagulabilitatea
prin fi brinoliz[ reaclionaltr,

Tablou clinic. Fizionornia clinictr a sindromului
de CID este polimorfd, de la forme inaparente pAnd
la forme cu manifesttrri trombohemoragice deosebit
de gravg. ln funcfe de cronologia aparlliei lor, ma_
nifestdrile clinice se e$aloneaztr in: manifestlri ime_
diate ($ocul, sindromul hemoragic qi anemia hemo_
liticd microangiopatictr) qi manifesttrri tardive, con_
secinle la distan![ ale procesului de tromboztr intra_
vascularl sau ale polimerizlrii extavasculare a mono_
merilor de fibrini. $ocul, degi adesea ini[iator al
sindromului de CID, poate fi gi corolarul clinic de
baz[ al acestei stiiri patologice. Insuficienla multi_
organici (,,multiorgan failure.. _ MOF) este o tres[_
turtr clinicl caracteristictr. Sindromul hemorasic este
inconstant, uneori minor. El este prezent la 3O-7+Eo
din cei cu diagnosticul biologic de sindrom de ClD.
Manifestirile lui clinice se concretizeazd, in ordinea
frecvengei. 

. in:_ hemoragii digestive, hemoragii la
locul de injectie, purpurtr cutaneomucoasl, pneumo-
ragie, hemoragie meningian6, urinar[ sau la nivelul
diferitelol' seroase. Manifesltrrile trombohemorasice
la nivelul pulpei degetelor, al pavilioanelor urelhi_
lor, al piramidei nazale sunt tipice.

Ca expresie tfl-rd;vtr sunt notaE: enterocolita ulcero_
hemoragic5, pldminul de goc, necroza corticall re-
nal6 etc.

Tablou biologic. Manifestfuile tipice definitorii
pentru CfD acut sunt cele ce caracieri zeazd etapa
coa-gulopatiej de consum r hiperfibrinoliza reacEio_
nal6 (tabelul I3.LlX). in constelatia foarte variatd
qi adesea nespecifibd, semnifica$e diagnostic6 indu_
bitabile o au parametrii ce dovedesJ activarea in
vivo a coagulSrii: ftagmentele de protrombini F
l+2, complexele u-ombintr-antitrombi;e (TAT) !; fi_
brinomonomerele (FM). in sindromul de CID 

"acut

constelatia biologic[ diferb in funcfie de stadiul
clinicoevolutiv al bolii (tabelul 13.LX).

Dingnostic. Este sugeral de asocierea paradoxald
a manifestfuilor hemoragice cu cele micronombo_
tice apdrute in contextul unei afecliuni primare se_

- hipercoagulabililate
- hipofibrinolizd (imaturitare, deficit 4l activabrilor pA, exces

al inlribitorilor PAI)
- tulburate a clearance-ului SRE

citokine li medialori enzimatici: TNF, IL-I, IL6. glastazl.
catepsini C. radicali acizi

- molecule de adeziune: ICAM (intercellutar cell adhesion mole-
culet, VCAM (vascular cell adhesion molecules), EI-AM
(grgothelial leukocyre cell adhesion molecules), p selectintr erc.

- 
*el.it...] 

inhibiloritor coagularii: AT ttr. proreina C. proreina
S. inhibilori ai caLii faclorul0i dsular

rA , acuvato de plasnrinogen. pAJ inlt ibi tori  ai acl ivato_
rilor de plasminopen



- Criterii minimale: TPTA > 1,5 X N

TABELUL 13,LIX

CRITERII DE DIAGNOSTIC DE LABORATOR iN
COAGULAREA INTRAVASCULARA DISEMINATT

mai rapidl a deficitului factorilor de coagulare. Tra-
tamentului etiopatogenic i se asociazd mdsurile tera-
peudce specifice: heparina, substitugia hematologicl
(plasmd proaspittr, concenhat de complex protrom-
binic, fibrinogen, trombocite, AT III, proteintr C) +
medicalia profibrinolitictr (urokinaztr, sheptokinaze).
Indicagiile lor de utilizare sunt dependente de forma
clinicl de boald (tabe1u1 l3.LX!. Se fac eforturi de
cercetare pentnr gtrsirea de noi mijloace terapeutice
mai eficiente. Menlibnlm: inhibitorii de proteaze,
antagonigtii de receptori (anti-Il--l), anticorpii mono-
clonali anti-TNF, anti-f VIVf VIIa. anti-FT. anti-
corpii blocanli de IL-l, IL-6, IL-8 gi TNF, pen-
toxifrlina, hirudina etc.

Evolu(ie ti prognostic. Sunt severe. ln ciuda
arsenalului terapeutic discutat, sindromul de CID r[-
mane o stare patologicl de gravitate particular[ cu
mortalitatea de 267o, l5Vo a not-ndscufilor Ei su-
garilor afecta[i de aceasttr stare patologicI.

Sindroone henrorogice prin lnti(oogulonte .irtulcnle

Excesul de anticoagulante se poaG realiza mai
rar prin creqterea concentraliei anticoagulantelor fi-
ziologice (antitrombina III, o2-macroglobulina, in-
hibitor de C'-esterazl) gi mai frecvent prin aparilia
de anticoagulante circulante imunologice cu acliune
inhibitorie selectivl asupra unui factor de coagulare
(V, VII, VIII, IX, X, XI, XIII, vW etc.) sau actiune
inhibitorie mai larg[ (antitromboplastine, antitrom-
bine etc.).

Etiopatogenie. Contextul lor de aparilie (tabelul
l3.LXII) este foarie variat.

Tablou clinic. Este heterogen. in general ins6,
ele imittr tabloul clinic al deficitului congenital se-
vel corespunztrtor factorului antagonizat; in majori-
tatea cazurilor, manifesttrrile hemoragice se asociazl
tabloului clinic al afecliunilor responsabile de apa-
rilia anticoagulantelor.

Tratsment etiologic. Se adreseaz[ combaterii
bolii de fond. Abordarea excesului anticoasulantelor
se diferenliaz6 in funcgie de severitatea Jeficitului
hemostatic. Ea are in vedere controlul sAneerdrilor
(concenhate actjvate de complex prohombinic. f VII
activat) Ei supresia producliei de anticorpi prin: cor-
ticoterapie, IGIV, imunosupresive (ciclofosfamidd, 6-
rnercaptopurine, azatioprin[), plasmaferezl t imuno-
adsorb;ie, exsanguinotransfu zie.

Evolu{ie. Este in general severl.

timp de romboplaslind < 50%
timp de rrombine >21 secunde
fibdnogen < lm mg/dl
trombocire < l00u)0/pr
AT III <6OVo

- Criterii adilionale: timp de reptilazd > 21 secunde
factor V < 5@o
monomed de fibdnl > 25 tlg/mg
D-Dimer > 600 gglmt
PDF/PDF1 > 15 pg/ml

Criterii oplionale: iragmente de prohombine Fl+F2 prezente
compbxe lrombintr-andrombind (IAT) p€zenb
ptasrrunogen v
crr-anriptasmind 'f
complexe plasmind d2-antiplasminb prezente

TABELUL 13.LX

CRITERII DE DIAGNOSTIC DIFDRENTIAL AL
SINDRON,IULUI DE COAGULARE INTRAVASCULARA

Nr.de trombo-
citelrnmr
Fi brinogenenie
Tirup Quick
Factor V
Factor VIII
Timp de trcmbind
Liza euglobinelor

PDF/PDFi

normal

scdzutd
normal sau alungit
scdzut
normal sau scdzut
alungit
foarle ac4elerat:

crcscutd
- produqi de degradare a = produli de

degradare a fibrinei.

vere, obiqnuit insolitd de star€ de !oc. Confirmarea
o rcalizeazd. examenele biologice. De remarcat ca-
r-acterxl fi€cvent atipic al constelaliei biologice (CID
subacut[ qi cronicd), situalie in cale doal matterii
de activare delin valoare diagnostictr.

Diagnostic diferen$al: se efectueazd cu alte dez-
ordini hemoragice realizate prin: fibrinoliztr acuti
(rar'6 in practictr), coagulopatie prin insuficien$ he-
paticl sau trombocitopenie infecgioasS.

Tratamcnt. In terapia sindromului de CID con-
stituit, obiectivul trebuie sd aibl in vedere inldtu-
rarea afecliunii cauzale, blocarea fibr.inoformXrii qi
liza trombilor constituiqi, precum qi restabitrea cit

DISEMINAT,i

scezut

scdzuLd
alungit
scizut
scazut
alungit
normaIX
sau ulor
scezutd

normal

normalX
alungit
$cazut
nolmal
ahrngit
nolmaltr

nolmald



TABELUL I3.IXI
STRATEGIE DE TRATAMENT iN SINDROMUL DE COAGI'LARE INTRAVASCULARA DISEMINATA

5-10 nl/kg ortr * (ln functie de qoc) 1 fiJI funclie de starea de qoc)

IRA - in$uficienli€nal5 acurr, HA - hipefi"nsiun@

TABELAL B.DTII

CAAZ'ELE PREZENTEI ANTICOAGULANTELOR
CIRCULANTE

. Cauze imunologice
- izoimune - ahpi tratamenr substtutiv (hemofdia A. hemo_

filia B, boala von Willebrand)
- auloimune - lupus edtematos sistemic, artrit{ reumatoida

mielom, macroglobulinemie, leucemie limfaticd cronicl.
policitemie $.a.

- imunalergice medicamentoase - penicilin6,,cloprcmazind,
izoniazidd etc.

. Cauze nonimunologice
- hipeairoidie, amiloidoz4 astm bronlic, dennatig berpeti_

fornd, malfomraqie congenitali de cord, glicogenoztr
. Altele

Sindroonre hemorogite prin hiperfibfnolizi plinori

Defini$e. Hiperfibrinoliza este in mod obiqnuit
reacfionall, secundartr unei CID. Fibrjnoliza primarl
este consecinla dezechilibrului sistemului fi brinolitic,
caracterizat prin eliberarea masiv[ de activator de
plasminogen in circulatrie in condiliile defrcitului sau
epuiztrrii activitdlii antiplasmatice.

Etiopatogenie. Hiperfibrinoliza primar[ apare rar
ca atare in patologia copilului, fiind corelat[ cu afec-
liuni chirurgicale: interven$i laborioase pe pl{m6ni,
pancreas, hemangiomatozd extins5, leucemie pro-
mielocitard, afeqiuni hepatice cronice, muqctrturi de
Saq)e veninos etc.

Tablou clinic. Se car.acterizeaztr prin sdngerfui
masive ,jn panz[", cutaneomucoase gi viscerale.

Examen biologic. Evidenliaztr sctrderea fibrino_
genului sanguin, precum $i a factorilor plasmatici
proteici: factorii V, VIII. IX 9i XflI, lizigi nespe_
cific de plasmina in exces-

Tratament. Vizeaztr oprirea manifesttrrilor hemo-
ragice prin abordarea lor conjugati cu: antifrbrino-
litice qi mtrsuri substitutive pentru factodi deficitari.
Ac[iunea antifrbrinoliticd este realizattr de acidul
e-aminocaproic (EAC) (0,f00-0,zl00 g/kg/zi), acidul
tranexamic (0,100{,200 g/kg/zi), Trasylol (l 000 000
U.L/zi) sau aprotinin[ (4 400 U.I./kg). Tratamentul
substih.rtiv se asigurtr cu: fibrinogen concentrat sau
plasmtr antihemofilicl, vizindu-se o concentratie de
fibrinogen de >100 mg/dl. Ordinea cronolog-ici a
instinririi lor este: Trasylol sau aprotinin[ urmat la
o ori. de EAC, apoi la doul ore de fibrinogen. ln
situatria unei fibrinolize secundare, heparinoterapia
Aebuie s[ preceadtr mtrsurile prezentate.

Evolu$e gi prognosfic. Sunt foarbe severe in
formele acute, cu qanse toh4i de ameliorare in
condiliile unui tratament corect, din timp instituir

&Hiogrcfie

LAI.ZKOWSKY P.H.: Pediarric Hemaiology and Oncology.
Ch. Livingstone, 195.

LEE C,A.: Clinical baematology. Bailliere-Tindall, London.
1996.

LEE C., KESSLER C.M.: Haemopbilia. Blackwell Science,
Irndon, 1998.



862 TRATAT DE PEDIATRIE

LELLE\I4AN Y., MANN I.: Paediatric Haematology. Ch.
Livingstone, Edinburgh, 1992

MULLER G., BERGHAUS B.:' Potzsch Hiimostazpologie.
Splinger, Berlin, 1998.

NATHAN & OSKL Hematology of Infancy and Childhood.
W.B. Saunders C-o, Philadelphia, 1998.

NILSSON I.M.: Haernophilia. Phamlacia, Stockhol.m, 194.
PRALLE H.: Heinalologia. Medicin4 Budapest, 1994.
SPACTHE R.: Hlimostase. Dade, Unterschteepheim, 1992.
$ERBAN M., GOLEA C., CUCURUZ M.: Cur6 de pediatrie.

Edit. Brumar, Timiqoara, 1998.
TURCANU L., $ERBAN M.: Hematologie pediaticd. Edit.

CMC, Bucuregti, 1986.

D. Histiorilozo (u (elule
langerhons (tCHlr

hgen Postd Golu

Histiocitoza este un termen general utilizat pen-
hu a denumi boli zile sistemului reticuloendotelial.
Celulele acestui sistem alcdtuiesc sistemul fagocitar
mononuclear qi iqi au ofiginea in promonocitele
mdduvei osoase. Din aceqti promotori iau nagtere
doud linii celulare distincte, gi anume o linie celu-
larl cu rol de fagocitoz[ care include monocitclc
periferice, din care se formeaztr qi macrofagele tisu-
lare (histiocite), qi o altd linie celularl alctrtuitil din
celulz care prezintd antigenul, o populalie celularl
dendritici care nu are rol in fagocitozl. Histiocitele
Langerhans fac parte din aceastl popuialie dendri-
tic6, sunt celule specializate, cu un nucleu palid,
lobulat gi neregulal cu cromatina dispersattr, nucle-
oli rnici gi citoplasml eozinofild. Nucleul celulei
Langerhans este acoperit cu o membrand extrem de
sublire care prefitl adancituri (invaginalii). Aceste
celule fac parte din prima linie de apdrare celularl
de la nivelul tegumentelor. Caractelele lor histo-
logice permit identificarea celulelor Langerhans la
microscopie optici, dar acestea mai au $i caracte-
ristici specifice histochimice qi imunologice. Toate
celulele dendlitice sunt pozitive pentm ATP-a2tr, iar
in citoplasma acestora se gdsegte o proteini speci-
fici sistemului nervos, denumitl 5100, precum gi
alfa-manozidazi. Tehnicile de imunohistochimie
identificd CDla antigen, Ia antigen gi I{TA-1 anti-
gen (human thymocite antigen). Cea mai pregnantd
calacteristicl a celulelor Langerhans, demonstrabill

la microscopie electronicl, este un marker ultra-
structural, denumit granule Birbeck, nigte organele
citoplasmatice cu aspect tubular, av6nd pereli pen-
talaminari qi o fomaliune terminal[ mai di1atat5,
fdcnndu-se comparalia cu o racheg de tenis. Toate
celulele sistemului dendritic dispun de granule Bir$eck
in citoplasm6. Proliferarea neoncologicl (reactivi) a
celulelor Langerhans conduce la afecliunea care a
primit denurnirea recentl (1987) de histiocitozd cu
celule Langerhans (LCH).

Etiologie. Considerati boald de etiologie ne-
cunoscuti, histiocitoza X (denumire propus[ de
Lichtenstein in anul 1953), pare sd aparJin[ domeniu-
lui bolilor imune sau postvirale. Toli autorii accepd
c[ este vorba de o proliferare a celulelor Langerhans,
dar c[ aceasti proliferare nu are caracterele unei
proliferiri neoplazice, deci boala nu este incadratl
in rAndul bolilor oncologice, cu tot prognosticul
extrem de sever al formelor sistemice, multiorganice.
Au fost insd identificate unele histiocite clonale !

Ipoteza c[ LCH ar fi o afecgune mediad de
citokine eliberate in exces este amplu documentatd.
Citokinele sunt produse solubile secretate de lim-
focite qi monocite, care regleazl creqterea celulard
gi diferenlierea celulelor hematopoietice prin legarea
de receptori specifici. Activitatea citokinelor re-
gleazl astfel diferentierea celular[, proliferarca, ta-
gocitoza. Celulele din LCH au un compoftament
aberant, neexplicat, ca gi cum ar fi vorba de o ac-
tivitate exageratl a citokinelor sau o pierdere de
sub control a acesbri proces. Citokinele cele mai
implicate sunt factorul de necrozd tumorald (TNF
alfa) 9i factorul stimulator de cregtere al coloniilor.

Teoria unei boli uirale este evocatd, deoarece se
qtie c{ sistemul celulelor mononucleare are rol in
imunoreglare, Se pare c[ in LCH ar exista o sub-
tili activitate aberantl a sistemului imun, iar boala
ar fr rczultatul unei infeclii virale care ar declanqa
proliferarea reactiv[ a celulelor Langerhans. Prin
studii minutioase s-a exclus intervenlia unor virusuri
reputate, cum sunt virusul HIV, adenovirusurile, vi-
rusul citomegalic, virusul Epstein-Barr, parvovirusul,
virusul herpetic (hominis) gi virusul herpetic tip 6,
ultimul fiind suspectat in unele studii de a avea rol
patogen in LCH. Societatea Intemalional5 a Histio-
citului a iniliat studii extinsc asupra etiologiei qi
clasificdrii bolii, asfel cd intr-un viitor apropiat sunt
de confirmat unele dintre aceste atractive ipoteze.

Tablou clinic. Este foarte diferit in func1ie de
vdrsta bolnavului qi numlru] organelor afeetate.I  LCH Langerhans cel l  bist iocytosis.



Boala se poate manifesta la un singur organ (sau
sistem) sau poate cuprinde concomitent mai multe
organe gi sisteme determindnd disfunclia acestora.
Formele multisistemice, mai ales la virit^d micd, se
insolesc de manifestlri generale ca febrtr, scddere
in greutate, pierderea apetitului, apatie.

Leziunile osoase (80Vo din cazuri) pot fi unic€
sau multiple, asimptomatice (de scoperite ftrt6mpl[-
tor 1a un examen radiologic) sau, dimpohivtr, pot fi
foarte dureroase, insolite sau nu de tumefaclia ptrr-
lilor moi. Ele sunt mai frecvente peste virsta de 5
ani, mai ales 1a adolescenli. Cea mai frecventI
localizare este la nivelul oaselor calotei craniene, dar
$i la alte oase ,Jatel' (coaste, verlebre), mandibull
sau maxilar (poate evolua cu cdderea spontanl a
din{ilol defrnitivi). Afectarea vertebrelor conduce la
vertebra plana (tasare), insoliti de durere locall, sco-
liozi. Afectarea oaselor stAncii temporalului se ma-
ni festd cu otoree cronicd lotomasioidittr cronicd.;.
Examenul ladiologic al acestor regiuni osoase evi-
dentriazd leziuni litice osodse, relativ bine delimitate,
cu margini mai mult sau mai pulin neregulate (fig.
13.15). Leziunea osoasl unicl era clasificatl de
Lichtenstein sub numele de granulom eozinofil.

lzziunile cutanate se intilnesc la SOVo dtn ca-
zuri, pieiea fiind al doilea organ afectat, in ordinea
frecver4ei. Leziunile pot fi limitate 1a pielea pdroasd
a capului, rcatzend aspect asemlndtor dermatitei se-
boleice, sau sunt extinse la plici, trunchi, membre
gi fatd. Elementele patologice sunt eritematopapu-
loase, uneori purpurice (chiar in absen{a kombocito-
peniei) acoperite cu scuame (exantem petegial, he-
moragic gi scuamos)- Leziuni cutanate cu localizare
unic[ se ?ntdlnesc uneori la sugar, unde pot repre-
zenta prima manifestare a bolii care evolueaz[ ulte-
dor multisistemic. Vechea denumire a acestei forme
clinice era de sindrom Letlerer-Siwe (frg. 13.16 A
$i B).

Tutnefaclia ganglionilor limfatici (33Vo din ca-
zvi) realizeazd limfadenopatie generalizattr predo-
minant cervicaltr, mai ales la copilul mai mare qi
adolescent (episoade recurente de limfadenopatie).
For-ma cu leziune solitard se poate prezenta ca
adenopatie a regiunii cervicale sau inghinale.

Hepatosplenomegalia a fost raportate variabil de
cltre autori (20-43Vo), mai ales in formele multi-
sistemice. Hepatomegalia reflecti hipertrofra celu-
lelor Kupffer sau hiperplazia acestora (activarea ge-
nerali a celulelol sistemului imun). Disfunclia celu-
larb hepaticd, care poate fi evidenliat[ doar in for-

Fig. 13.15 Histiocitozd cu celule Langerhans, leziuni osoase.
Aspect iadiologic a1 oaselot calotei craniene unde se,observtr
leziuni osteolitice multiple, de diferite dimensiuni, cu margini

bine delimitate, la un copil ln vArstl de 3 ani.

mele sistemice ale sugarului, se poate manifesta ca
hiperbilirubinemie, hipoproteinemie, anomalii ale coa-
gultrrii. Uneori este asociatd ascita. Prezenla aces-
tor manifestdri clinice in momentul diagnosticului in-
tunecd foarte mult prognosticul bolnavului, Spleno-
megalia poate evolua cu hipersplenism greu de
tratat, deoarece atat splenectomia, cAt gi iradierea
splinei sunt de obicei inefrciente.

Izziunile pulmonare se pot intahi la odce vdrstl,
dar sunt mai comune ln fornra multisistemic[ a su-
garului $i in a 3-a decadl de via!6. Bolnavul pre-
zintl tuse, dispnee, durere toracicl, hemoptizie. Ra-
diografia pulmonard evidenliaztr infiltrat micronodu-
lar difuz in ambele cimpuri pulmonare, care pre-
zintd infiltrate intersti[iale. In timp, aceste leziuni
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Fie. 13.16 A qi B: Histiocitozt cu celule Langeihans, ma-
nifestEri cutanate. I-eziuni eritematopapuloase, unele ca asp€ct
pur?udc, acoperile cu criste de tip delmatittr s€boreictr, la un

sugar b varstl de 4 luni.

evolueaz{ spre aspectul descris clasic drept ,.fagure
de miere". Lavajul bronhoalveolar poate pune in
evidenltr celule Langerhans. in mod obignuit aces-
tea se intalnesc foafie rar prin aceastl tehnic[, iar
numai prezenfa lor este insuficient[ pentru sus-
linerea diagnosticului. Numai dacd numfuul celulelor
Langerhans CDla pozitive depigegte 5% se poate
aduce in disculie LCH.

Afectarea mdtluvei osoase este rartr qi se in-
tilneqte ?n formele sistemice, multiorganice. in mod
normal celulele Langerhans nu se intAlnesc la ni-
velul mlduvei osoase, dar. atunci cind se dezvolttr
extensiv (I-CH) induc anemie, trombocitopenie qi
chiar pancitopenie. Afectarea medularf, poate fi evi-
dengiati prin biopsie de miduvd osoasd gi nu prin

simplu aspirat medular. Evidenlierea acestei locali-
ztrri constituie un element de prognostic grav.

Afectarea tractului gastrointestinal se poate ma-
nifesta cu virsfturi, diaree, incetinirea ritmului de
cre$Gre. Afectarea ileonului se soldeaztr cu malab-
sorblie Ei enteropatie cu pierdere de proteine.

Timusul este infiltrat cu celule Langerhans, are
leziuni nespecifice de involutie, displazie severd qi
modifictrri dismorfice, ala cum o dovedesc secliuniie
obginute la autopsia bolnavilor decedali cu LCH.

Afeuarea sistemului endocin (29 -4OVo\: drabehl/-
insipid este cea mai comuntr manifestare din cadrul
LCH qi apare mai frecvent la bolnavii cu afectare
osoasl la nivelul oaselor craniului. Invers, orice
copil cu diabet insipid va fr evaluat radiologic qi
tomografic pentru a se exclude prezenla unor lezi-
uni litice osoase. Didgnosticul afectirii hipotalamice
tn cazurile cu diabet insipid se poate preciza prin
rezonan!tr magnetictr (MRI), care evidenliaztr ingus-
tarea tijei hipotalamohipofizare (mai mult de 2,5 mm).
Asocierea unui deficit al hormonului de creqtere cu
nanism concomitent se intAlneqte la mai pulin de
10% dintre bolnavi.

Manifestdrile sistemice se intilnesc la 1/3 dinne
copiii diagnosticali h varst[ micl qi se manifestll
prin febr[, stagnare ponderalf, anorexie, apatie.

Diagnostic. Writing Group of The Histiocystic
Society a stabilit in anul 1987 criteriile morfolo-
gice, imunohistochimice, elechonooptice Ei clinice
obligatorii pentru suslinerea diagnosticului de LCH.

In etapa actualtr de exigenli" diagnosticul pozi-
- tiv nu se poaie susline f6r6 biopsie efectuattr din 1e-

ziunile cutanate sau dupd curetarea leziunilor osoase.
Rezultatele obfinute dupl lavajul bronhoalveolar sunt
considerate discutabile (vezi leziunile pulmonare).
Fragmenhrl bioptic va fr colorat inilial cu hemato-
xilin[-eozintr gi va fi examinat la microscopul optic.
Evidenfierea celulelor Langerhans, cu nuclei polilo-
bali Ei incizuri la nivelul membranei nucleare, cm-
matini granulartr, constituie doar un diagnostic pre-
liminar (fig. 13.17). Diagnosticul de certitudine pre-
supune doud probe suplimentare de imunohisto-
chimie, qi anume ATP-aza Ei protgina 5100 eviden-
{iatI prin coloralii speciale, precum 6i identificarea
markerului CDla, considerat caracteristic histioci-
telor Langerhans. Etapa finaltr de diagnostic presu-
pune un examen al fragmentului bioptic la micro-
scopul electronic, cu evidengierea granulelor Birbeck.
A$a cum s-a ardtat, acestea sunt niDte str"ucturi tubu-
lare cu perete pentalaminar, cu o foma(iune ier-



Fie. 13.17 - Histiocirozd cu celule l,angerhans, aspect histolo-
gic al pielii (HE x 200). Infilrrat inhadermic cu c€lule hisrio-

citare mari mononucleate $i numeroase celule inflamatorii.

minaltr dilatate cu aspect de ,,r:achettr de tenis.. (frg.
13.18, 13.19, 13.20). Doar parcurgerea celor trei
trepte de diagnostic asigurtr corectitudinea diagnos-
ticului, flr[ de care formularea prognosticului qi
propunerea unei scheme terapeutice nu este posi_
bil[.

Prognostic. Depinde de virsta bolnavului in mo-
mentul diagnosticului gi de numfull organelor afec-
tate. O singurd' loca'Dzare qi virsta mare a pacien-
tului (adolescent, de exemplu) este considerat un
element de prognostic bun. Prognosticul este sever
la sugarul sau copilul mic cu multiple leziuni orga-
nice gi disfunc$e multisistemici. Aceste forme cl!
nice pot avea evolulie fatald. Este esenlialtr incadra-
rea bolnavilor in aceastii subgruptr, de aceea supra-
vegherea activi la interval de l-6 luni se impune
pentm a surprinde extensia leziunilor ri la alte
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FJg. _./J-18 - CeluH langerirans, rnicroecopie elecrrDnic{ (x 14g20).
Nucleul are fonnd neregulattr, prezinti o incizurX adAnd; se iden-
tifictr granule Birbeck caracteristice (sdgeata). (Iabo.atorul Cate_
drei de Hisrologie $ Biotogie Celula.tr, Facuftarea de Medicini

Fig. 13-19 - Celultr Langerhans - detaliu miqoscoDie elecrm_
nictr (. 27950). Granule Birbeck rEspandire prin oryanirele
celulare. (l,aboralorul Caledrei de Histologie gi Bioblie Ce_

lular!, Facultarea de Medicintr Carol Davila, Bucudqti.)

organe. Sunt publicate in literaturd numeroase pro_
tocoale de supraveghere activl a cazurilor de iCH
$i intervalul la care se irnpune reevaluarea, care
variaz{ de la I la 6 luni !

Carol Davila, BucureEri,)



866 TRATAT DE PEDIATRIE

FiB. 13.20 - Celuld Langerhans - detaliu al granulelor Birbeck,
microscopie electronicl (x 54600). Se observtr forsra tubularI
qi structura pentalaminati a granulelor Birbeck. (Laboratorul
Caledrei de Histologie ti Biologie Celulard, Facultatea de Me-

dicintr Calot Davil4 Bucureiti.)

Evaluirile curente presupun hemoleucogramtr,
func1ie hepatictr, osmolaritatea urinei, radiografii pul-
monare !i osoase, radiografri dentare panoramice, ln
general,,supravegherea scheletului", tomografie com-
puterizati sau/$i MRI al axului hipotalamohipofizar.

Se accepti c[ leziunile unice, de exemplu la os,
t€buie considerate ln general benigne qi se poate
spera la regresie spontan[ a lor in interval de strpttr-
m6ni, luni sau chiar ani.

Sechelele tardive depind de forma clinic[ de
boall qi istoria natural[ a acesteia. Se consider[ ctr
sunt mai pulin grave decat se aiteptase anterior Si
oricum ele nu afecteaztr decit 3O-549o din cazuri.
Cele mai comune sunt diabetul insipid, nrlburtrrile de
creqtere in inlllime, sechelele ortopedice, probleme
neurnlogice gi afectarea calitii[ilor intelectuale. Existii
date care suslin cd diabetul insipid rezidual se
intaheste la nurnai 15Vo dtn cazuri dac[ copiii au
fost supu$i polichimioterapiei sistemice, fatA de 369o
incidenlX dacS tlatamentul a fost doat conservator.
Tratamentul cu etoposid (inhibitor de topoizome-
raztr) ar conduce la boli neoplazice secundare, aqa
cum a fost raportat lecent (risc leucemogenic !).

TABELUL ]3.IXIII

CLASIFICAREA HISTIOCTTOZELOR CTJ CELULE
LANGER}IANS iN FUNCTIE DE NUMARUL

ORGANELOR AFECTATE
(dupi Egeler R.M. d D'Angto G.J., 1S95, modincat)

I. Hisriocitoztr c! celule Langerhans fomd localizattr.
a. Ra$h cutanat, confimlat prin biopsie de piele, ftrrx alte

sedii de nanifestare a bolii.
b. lEziuni monoostotice. cu sau flltr diabet insiDid asociat.

afecrare ganglionarl de vecinElate cu rash cuianat.
c. I-eziuni poliostotice (afectarc concomitenttr a mai multor

oase sau mai mull de doul leziuni litice [a un singur os),
cu sau fdrtr diabet insipid, afectare ganglionard de vecini-
tate sau rssh cutanat.

tr. Histiocitozd cu celule Langerhans, fomltr extensive,
a. Afectdea organelor viscerale, ctr sau ftrtr leiuni osoase

asociate, diabet insipi4 afectare ganglionard de vecind-
tate Sysau rash cutaoat, dar firtr s€mne de disfunc(ie
organicii a oricdauia din ulmtrtodele organe: pumarl
ficat, sistem hematopoietic.

b. Afectarea organelor viscerale, cu sau ldrtr leziuni osoase
asociate, diabet insipid, afectarea ganglionilor liirfatici
din vecintrtate li/sau rash cutanat, dar asociatd cu dis-
funclie organictr a odctrruia din umrdtoarele organe:
puman, ficat, sisiem hematopoietic.

Tmtnmenl Depinde de extensia bolii (numirul

organelor afectate) (tabelul l3.L)ilID.
Formele Localizate au prognostic bun cu remisi-

une spontani in cele mai multe cazuri (os, piele).
Prima treaptii de tratament constil in administare
de corticoizi topic. DacL leziunile nu se remit, se
poate incerca chimioterapie sistemicl,,blindtr".
Azot-mu$tar in aplicalii topice sau iradierea 1oca16
au condus la rezultaG ln unele forme.

Dac[ o leziune unic[ osoasf, se insolegte de du-
rere vie, deformare a regiunii, fiactur[ in os patolo-
gic, pierdeqea dinlilor definitivi, surditate prin afec-
tarea osului temporal, se impun inliltra[ii intralezio-
nale cu corticoizi dupll cur{area leziunii, radiotera-
pie localtr in doze mici (150 cGy/zi, timp de 4 zile).
Tratamentul bolnawlui cu leziuni osoase multiple
nu diferi de cele ardtate anterior, deoarece suprave-
gherea activ{ a demonstrat regresia spontane. a leziu-
nilor, fdr[ terapie sistemictr" in peste.507o din cazuri.

Formele extensive de LCH qimeslc- tratament di-
ferenliat in funclie de numtrrul organelor afectate $i
disfunclia acestora. Unii autori recomandl inh-o
primtr etaptr corticoterapie sistemic* prednison 2 mg/
kg/zi timp de 6 siptXm6ni, urmat de o cur[ de 1 mg/
kg/zi timp de alte 4 slptlmSni gi apoi curl dis-
continutr de prednison. Aceastil recomandare va fi
ficutl bolnavilor cu formd multisistemicl de LCH,
dar fhr[ disfunc(ie organicl multiplI.



Pentru formele multiorganice cu disfunclie severtr
(afectare pulmonarl + afectarea mlduvei osoase +
afectare hepatosplenici + piele + os) se recomandi
chimioterapie sistemicl, mono- sau polichimiote-
rapie. Una din scheme prevede vinblastintr intrave-
nos o dattr pe s[ptimf,ni in doz[ de 0,15 rng/kg.
Doza se creqte progresiv cu 0,05 mg/kg pintr la
aparitia leucopeniei. Doza se repettr de 6 ori. Unii
autori asociazl de la inceput gi corticoterapie sis-
temic[ (vezi mai sus)-

Alte proprmeri terapeutice se refer[ la cloram-
bucil ca agent terapeutic unic, 5 mg/m2lzi timp de
8 sdptlmini, cu sclderea dozei la jumitate pentu
etapa ulterioard. S-au mai propus ciclofosfamidtr,
metohexat, mercaptopurine, vincristind Si mai rec€nt
etoposid. Oricum, rezultate favorabile nu se oblin
decit in 50-607o din cazuri. Din anul 1991 se stu-
diazd, ina-un protocol intemagional, avantajele te-
|apiei cu vinblastinl versus etoposid in tratamentul
LCH, dar rezultatele nu au fost inc{ publicate.

Diabetul insipid se trateazd substiutiv cu desmo-
presin[ (vezi capitolul 19 ,,Boli endocrine in pedi-
atrie').

Cele mai rccente publicalii propun tratament cu
ciclosporin[ pentru formele multisistemice cu dis-
func1ie oryanicf multiplI care nu r[spund la terapie
convenlionald. Ciclosporina are efecte imunosupre-
sive gi imunomodulatorii de inhibare seleetivtr a
rtrspunsului imun celular Ei de temperare a eliberfuii
de citokine. Existtr raportilri privind efectul favora-
bil a 2-clorodezoxiadenozinei qi al terapiei cu anti-
corpi monoclonali, varianttr terapeutic[ care pare a
se imoune in viitor.
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