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PREFATA

Acest protocol a fost elaborat de grupul de lucru al Ministerului Sanatatii al Republicii Moldova (MS
RM), constituit din specialistii Departamentului Pediatrie a Facultatii de Medicina nr.2 a Universitatii de Stat
de Medicina si Farmacie ,,N.Testemitanu”

Protocolul clinic national este elaborat in conformitate cu ghidurile internationale actuale privind
,,Malformatiile cardiace congenitale la nou-nascut” si va servi drept baza pentru elaborarea protocoalelor

e vy

pentru monitorizarea protocoalelor clinice institutionale pot fi folosite formulare suplimentare, care nu sunt
incluse 1n protocolul clinic national.

A.PARTEA INTRODUCTIVA

A.1. Diagnosticul: ,,Malformatie cardiaca congenitala”

Exemple de diagnostic clinic:
1. Q 20 Malformatie cardiaca congenitald fara cianoza, ductal dependentd. Hipoplazia inimii stingi.
2. Q 25 Malformatie cardiaca congenitald cu cianoza, nonductal dependenta. Trunchi arterial comun.

A.2. Codul bolii (CIM 10) : 0 20- O 28

A.3. Utilizatorii:

 Sectiile specializate de nou-ndscuti, reanimare si terapie intensivd neonatale ale spitalelor si toate
maternitatile din tara.
* Oficiile medicilor de familie (medicii de familie si asistentele medicilor de familie);

* Centrele consultative raionale (medicii pediatri);
* Asociatiile medicale teritoriale (medicii de familie si medicii pediatri);
« Serviciile de asistenta medicala urgenta prespitaliceasca (echipele AMU specializate si profil general).

A.4. Scopurile protocolului:

1. A facilita depistarea precoce a nou-nascutilor cu MCC;

2. A spori calitatea examinarii precoce clinice si paraclinice a nou-nascutilor cu MCC;
3. A imbunatati calitatea suportului terapeutic precoce a nou-nascutilor cu MCC;

4. A Tmbunatati profilaxia MCC;

5. A micsora numarul de cazuri de invalidizare prin MCC;

6. A micsora numarul cazurilor de deces prin MCC;

A.5. Data elaborarii protocolului: anul 2009

A.6. Data urmatoarei revizuiri : noiembrie 2014
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A.7. Lista si informatiile de contact ale autorilor si ale persoanelor ce au participat la

elaborarea protocolului:

Numele

Functia detinuta

Dr. Petru Stratulat

doctor habilitat in stiinte medicale, profesor universitar, sef Clinica
nr.2, Departamentul Pediatrie, Facultatea de Medicind nr.2,
Universitatea de Stat de Medicina si Farmacie ,,N.Testemitanu”

Dr. Marcela Soitu

doctor 1n stiinte medicale, conferentiar universitar, Departamentul
Pediatrie, Facultatea de Medicina nr.2, Universitatea de Stat de
Medicina si Farmacie ,,N.Testemitanu”

Dr. Ludmila Ciocirla

doctor 1n stiinte medicale, conferentiar universitar, Departamentul
Pediatrie, Facultatea de Medicina nr.2, Universitatea de Stat de
Medicina si Farmacie ,,N.Testemitanu”

Dr. Angela Anisei

sef Serviciu performantd si calitate a serviciillor medicale,
Ministerul Sanatatii

Protocolul a fost discutat, aprobat si contrasemnat:

Denumirea institutiei

Persoana responsabila - semnitura

Clinica nr.2, Departamentul Pediatrie, USMF
,Nicolae Testemitanu”

Asociatia de Perinatologie din RM

A\ =
Seminarul stiintifico-metodic de profil ,,Pediatrie” . ~_;“~_ .
Agentia Medicamentului = ", — it
Consiliul de Experti al Ministerului Sdnatatii '

Consiliul National de Evaluare si Acreditare 1n
Sandtate

Compania Nationald de Asigurari in Medicina
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A.8. Definitiile folosite in document

Malformatiile cardiace congenitale: defectele organice ale cordului, consecinta actiunii diferitor
factori nocivi exogeni si/sau endogeni in perioada embrionard de dezvoltare a fatului de la 2 saptamini pina
la 3 luni de gestatie.

A.9. Informatia epidemiologica

Cauza de baza a manifestarilor clinice cardiovasculare 1n perioada neonatala o constitue MCC

¢ 1% din nou-nascuti suferd de MCC

e In fiecare an in lume aproximativ 400.000 de nou-niscuti se nasc cu MCC

130.000 ( 1/3) de nou-nascuti sufera de forme severe de MCC, care necesita suport terapeutic si
chirurgical la nastere.

Incidenta este determinata practic in baza nou-nascutilor vii.

Frecventa MCC in functie de formele anatomice

MCC feti si mort-nascuti nou-nascuti vii %
%
Defectul septului ventricular 35,7 28,0
Canalul arterial patent - 7,2
Transpozitia vaselor magistrate 4,3 6,4
Defectul septului atrial 8,2 6,3
Boala Fallot 6,2 6,1
Coarctatia de aorta 8.9 5,8
Stenoza arterei pulmonare 0,7 5.1
Sindromul hipoplaziei inimii stingi 4,6 4,7
Canalul atrioventricular 6,7 4.4
Stenoza aortica 0,5 3,7
Drenajul anormal total al venelor pulmonare - 1,5
Atrezia valvei tricuspide - 1,3
Ventriculul unic 4,8 1,9
Trunchiul arterial comun 4,8 1,1
Anomalia Ebstein - 0,6
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B.PARTEA GENERALA
B.1. Nivel de asistenta medicala primara
Descriere Motive Pasi
(masuri) (repere) (modalitati si conditii de realizare)
I 11 111

1. Profilaxia

1.1.Profilaxia C.2.2.

Preintimpinarea MCC la nou-ndscuti din mame
cu antecedente prenatale [9,10]

Obligatoriu:

e Aprecierea factorilor de risc (casetal)

e Conduita antepartum a familiilor din grupul
de risc (caseta 2)

2. Diagnosticul

2.1. Depistarea precoce a semnelor de MCC la
n-n C23.1.-C234.

Depistarea precoce a semnelor de MCC este
importantd in confirmarea diagnosticului la timp
si determinarea tacticii ulterioare [7,11,12]

Obligatoriu:

e Aprecierea factorilor de risc (casetal)

e Anamneza (caseta 3)

e Examenul fizic (casetele 4, 5, 6, 7, 8, Tab. 2
A,B)

e Examen de laborator, paraclinic si imagistic
(casetele 10, 11, 12)

e Diagnosticul diferential (caseta 13)

2.2. Deciderea consultului specialistului
si/sau spitalizarii

Dificultati de diagnostic diferential

Recomandabil:
consultul specialistului n-n
diagnostic diferential

cu dificultati de

3. Tratamentul

3.1. Tratamentul conservativ simptomatic
C.23.63.-C.2.3.6.4.

Mentinerea compensdrii stabile MCC cu
evitarea complicatiilor posibile n-n:
e cu MCC minime - defectele mici

e ce necesita tratament de sustinere [6,17]

Obligatoriu:

e Compensarea stabila

Ingrijiri neonatale

diuretice — Spironolactona, Furosemid
inhibitori ai angiotensinconvertazei,

inotrop pozitive de sustinere - Digoxina
(casetele 17,18)
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B.2. Nivel de asistenta medicala de urgenta la etapa prespitaliceasca

Descriere Motive Pasi
(mdsuri) (repere) (modalitati si conditii de realizare)
| 11 111

1. Transportarea

1.1. Transportarea in sectia specializata

Stabilizarea §i monitorizarea functiilor vitale
permite evaluarea complicatiilor si transportarea
pacientului in stationarul de profil. Initierea
timpurie a tratamentului de urgentd stopeaza
progresarea si previne sechelele grave [6,17]

Obligatoriu:
e O2—terapie
e Aprecierea criteriilor de spitalizare si

ege vy

24)

e Spitalizarea in sectii specializate prin
intermediul echipei de transportare neonatala
cu monitorizarea parametrilor vitali

B.3. Nivel de asistenta medicala spitaliceasca (maternitatile de nivelul I, I1)

Descriere Motive Pasi
(mdsuri) (repere) (modalitati si conditii de realizare)
| 11 111

1. Spitalizarea

1.1.Spitalizare 1n sectiile neonatale

Initierea timpurie a tratamentului de urgenta
stopeazd progresarea si previne sechelele grave.
Stabilizarea §i monitorizarea functiilor vitale
permite evitarea complicatiilor [6,17]

Obligatoriu:
Vor fi spitalizati nou-ndscutii, care prezinta cel
putin un criteriu de spitalizare (caseta 24)

2. Diagnosticul

2.1. Confirmarea diagnosticului de MCC
2.2. Evaluarea gradului de afectare

2.3. Diagnosticul diferential
C23.1.-C234

Depistarea precoce a semnelor de MCC este
importanta in confirmarea diagnosticului la timp
si determinarea tacticii ulterioare [7,11,12]

Obligatoriu:

e Aprecierea factorilor de risc (casetal)
Anamneza (caseta 3)

Examenul fizic(casetele 4,5,6,7, 8, Tab.2A,B)
Pulsoximetria (caseta 9)

Examen de laborator, paraclinic si imagistic
(casetele 10, 11, 12)
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‘ e Diagnosticul diferential (casetele 13,14)

2. Tratamentul

2.1. Tratamentul nemedicamentos In cazul MCC confirmate si stabilizate care nu | Obligatoriu:
necesitd tratament [6,17] o Ingrijiri neonatale
2.2. Tratamentul medicamentos conservativ Scopul  tratamentului  este  ameliorarea | Obligatoriu:
simptomatic C.2.3.6.1. - C.2.3.6.4. simptomelor MCC cu monitorizarea | Tratament de sustinere cu:

complicatiilor posibile [6.17]

e diuretice — Spironolactona, Furosemid

¢ inhibitori ai angiotensinconvertazei,

inotrop pozitiv de sustinere - Digoxind (casetele
17,18)

3. Supravegherea

Supravegherea temporara

Supravegherea temporard de catre medicul
neonatolog, pediatru este indicatd pacientilor
stabili

Obligatoriu:

Reevaluarea criteriilor de transfer la nivelul 111
de asistentd medicala (in caz de ineficienta a
tratamentului)

B.3. Nivel de asistenta medicala spitaliceasca (maternitatile de nivelul I11)

Descriere Motive Pasi
(masuri) (repere) (modalitati si conditii de realizare)
I 11 I

1. Spitalizarea

1.1.Spitalizare 1n sectiile neonatale

Cazurile in care nu este posibila stabilirea
diagnosticului si/sau tratamentul la nivel I, II, se
vor transporta la centrele de nivelul III [5,6]

Obligatoriu:
Vor fi spitalizati nou-nascutii, care prezinta cel
putin un criteriu de spitalizare (caseta 24)

2. Diagnosticul

2.1. Confirmarea diagnosticului de MCC
2.2. Evaluarea gradului de afectare

2.3. Diagnosticul diferential
C.2.3.1.-C.2.3.4.

Tactica de conduitd a pacientului cu MCC si
alegerea tratamentului medicamentos depind de
gradul de afectare i complicatiile bolii,
aprecierea cdrora este posibild numai in conditii
de stationar [7,11]

Obligatoriu:

e Anamneza (caseta 3)

e Examenul fizic(casetele 4,5,6,7,8, Tab.2 A,B)

e Examen de laborator, paraclinic si imagistic
(casetele 10, 11, 12)

e Pulsoximetria (caseta 9)

10
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‘ e Diagnosticul diferential (casetele 13,14)

3. Tratamentul

3.1. Tratamentul nemedicamentos Evitarea complicatiilor la nou-ndscutii cu MCC | Obligatoriu:
care compenseaza stabil e Regim fizic
e Regim alimentar
3.2. Tratamentul medicamentos Stabilizarea initiald a nou-ndscutilor la | Obligatoriu:
C.2.3.6.1.-C.2.3.6.8. momentul oportun pentru evitarea complicatiilor | e Stabilizarea initiald (casetal5)
MCC [1,2,5,8] e Administrarea PGE1 pentru mentinerea

deschisa a ductului Batalov, in MCC ductal
dependente (caseta 20)

e Terapia de infuzie (casetal6)

e Tratamentul inotrop pozitiv (casetal?7)

e Tratamentul insuficientei cardiace congestive
(casetal8)

e (Corectia dereglarilor de ritm (continutul PCN
corespunzator)

e Tratamentul HTP secundare (casetal9)

e Tratamentul de inchidere a ductului Batalov

(caseta 21)
4. Externarea
4.1. Externarea cu referire la alt nivel de Pentru continuarea  tratamentului si | ¢ Externarea pacientului se efectueaza dupa
asistentd medicala supraveghere determinarea evolutiei (caseta 23):
C24.-C.27. - la domiciliu dupa stsbilizarea initiala si

compensare stsbild;

- in sectiile de cardiochirurgie pentru corectie

(paliativa sau radicala (caseta 22)

e Criterii de externare (caseta 25)

e Extrasul din foia de observatie va contine
datele (caseta 26)

11
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C.1. ALGORITMII DE CONDUITA

C.1.1. Algoritmul general de conduita si asistentd urgenta a pacientului cu MCC

Confirmarea clinica a MCC: debutul manifestarilor clinice ce caracterizaza MCC

4

Confirmarea paraclinica

]

Administrarea tratamentului de stabilizare si de sustinere

Consultul echipei de cardiochirurgi pentru deciderea tacticii ulterioare

C.1.2. Algoritmul de investigatii

PULSOXIMETRIA - MONITORIZAREA SATURATIEI IN OXIGEN PRE - SI POST -
DUCTALE

-

BILANTUL ACIDO-BAZIC

-

ECG — aprecierea dereglarilor de ritm

-

R-GRAFIA CUTIEI TORACICE - aprecierea schimbarilor formei, pozitiei si dimensiunilor

cordului gi a vaselor magistrale, aprecierea indexului cardiotoracic

-

ECHOCARDIOGRAFIA - permite de a determina dimensiunile si localizarea defectului

=

DOPPLER - echocardiografia determina gradientul de presiune

-

>

—

DOPPLER - echocardiografia in culori — directia fluxului sanguin

Cateterizmul cardiac — la nou-nascuti se efectueaza foarte rar

12
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C.1.3. Algoritmul de diagnostic in cazul unui nou-ndscut cu cianoza

(Lieh-Lai W.M., 2001)
Cianoza

4//\

Centrala Periferica

v

Test hiperoxie (diferentierea cauzelor cardiace de cele extracardiace) — FiO, 100% timp de 5-10 minute.
Atentie: este periculos in cardiopatiile ductodependente, poate induce inchiderea canalului arterial,
necesitd monitorizare clinicd si echografica

— T

Pa0,< 75 mmHg PaO, variabila PaO,> 150 mmHg
(cauze cardiace) (cauze extracardiace)

HTPP
Cresterea fluxului pulmonar: TVM
Scaderea fluxului pulmonar: b. Ebstein
Staza venoasa pulmonara:

v hipoplazia inimii stingi
Radiografie Alterarea rap.V/P cardio-
toracica Hb anormala ECG

Hipoventilatie alveolara ~ Echocardiografie
de etiologie centrala

13
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C.1.4. Algoritmul terapiei medicamentoase - stabilizarea initiala

AlgotiWiniﬁale

Nonductaiependente

Ductal dep*ndente

La necesitate intubarea endotraheala sau
CPAP pentru menginlea SOz - 80%

O, terapia cu atentie pentru evitarea inchiderii
ductului Batalov, dar indicti pentru a mentine
SO; la mina dreapta >75

Iinfuzie 2/3 din vol

ul fiziologic necesar

in volu

eplin

Majorarea fluxului Sismii; si pulmonar — infuzie

Administrarea PGE1 pgntru mentinerea deschisa a

u alov

Cu ciiozé

Fara ciiozé

Cu cianté

Fara clnozé

Administrarea
Inotropelor - Dopamina
(5-20 mecg/kg/min) in
perfuzie continua i.v.

Administrarea
inotropelor dupa
necesitate

Administrarea
inotropelor dupa
necesitate

Dopamina. In asocierea cu
tahicardii sinusale - Digoxina

Pentru inchiderea
precoce a ductului
Batalov la prematuri
(sub 2500 gr) este
indicata administrarea
Indometacinei i\v sau
Ibuprofenei per os

]

Corectia dere%lilor de ritm

In toate MCC este necesara consultatia cardiochirurgului pentru aprecierea tacticii chirurgicale

14
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C.1.5. Algoritm de diagnostic si tratament al malformatiilor cardiace congenitale

nonductodependente
L L
Istoric Clinica Diagnostic diferential
e Infectii virale la mama (Rubeola, Rujeola, e Cianoza; e Este necesara determinarea
Cocksackie etc.) e Sufluri cardiace; cauzei cianozei
e Folosirea substantelor toxice de mama (Talidomida, e Detresa respiratorie; e Maladii bronhopulmonare
alcoolul, tutunul, narcoticele) e Tulburiri de ritm, bradiaritmii, e Miocardite congenitale
e Folosirea medicamentelor cu rol teratogen tahiaritmii, tahicardii paroxistice, o Diagnosticul diferential intre
(Hidantoina, Trimetadiona, Valproatul, saruri de blocuri; formele nozologice (2,B*9).
litiu, Acid acetilsalicilic, preparate hormonale, e Insuficientd cardiaca congestivi.
radioterapie) 2,B%).

e Boli cronice la mama (diabetul zaharat, boli de

colagen etc.)

e Virsta mamei ( pind la 16 ani si dupa 40 ani). (2,B*)

Examenul paraclinic:

eRadiografia toracica o Cateterismul cardiac (rar la nou-nascuti)

Clasificarea

= ™

MCC cu cianoza MCC fara cianoza

e Defectul septului ventricular
e Tetralogia Fallot e Defectul septului atrial
— o Trunchiul arterial comun e Persistenta canalului Botalo
e Drenajul anormal total al venelor pulmonare e Comunicarea atrioventriculard
e Boala Ebstein (1a,A1). e Fereastra aorto-pulmonara (1a,A").
1 1
v v
O,Dependent O,Dependent

O, terapia indicata pentru a mentine SO, la
mana dreapta mai mult de 75 dupa necesitate. da nu
La necesitate se indici VAP sau SPAP (1a,A"**

|

) v

Infuzie 2/3 din volumul fiziologic necesar
- >
Corectia tulburarilor de ritm (vezi protocolul)
4L

Insuficienta Cardiaca (vezi protocolul )

4L

Corectarea hipertensiunii pulmonare

igh =

Asociati cu TA normali sau marita: Asociatia cu TA sciazuta:
Administrarea diureticelor
e In MCC cu suprasolicitarea circulatiei o Inhibitori ai fosfodiesterazei
pulmonare sunt indicati inhibitori ai Sildinafilul 0,5-2mg/kg/doza
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Remarca 1:
e Indometacina intravenos: 0,2 mg/kg/doza, cu repetarea dozei la 34 ore (3-4 doze);
e [buprofen per os: cite 10 mg/kg 1 doza - dupa 48 de ore de la nastere, cu repetarea

dozei de 10 mg/kgla 12 ore de la I doza (3-4 doze).

Contraindicatii:

v’ Ureea sericd > 5,0 mmol/l ;

v’ Creatinina serica > 159 memol/l;

v’ Diureza < 0,6 ml/kg/ora, peste 8 ore;

v Trombocitele < 60°10°/1;

v’ Infectia care prezinta pericol pentru viata,

v’ Diateza hemoragica;

v’ Hiperbilirubinemia cu indicatii pentru EXT.

Remareca 2:

Diureticele sunt indicate preponderent la suprasolicitarea circulatiei pulmonare cu tablou
clinic si radiologic:

v Preparatul de electie in perioada neonatald este Spironolactona 1 mg/kg, in 1-3 prize;
v’ In retentie hidrosalini — Spironolactona 1-2 mg/kg/zi, in 1-3 prize;

v’ In formele severe de insuficienti cardiacd congestivd — Furosemid 1 mg/kg/doza (la
obtinerea efectului pozitiv- diureza >3 ml/kg/ord, doza se repetd dupa 6-12 ore; in lipsa
efectului doza se repeta dupa 2 ore).
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C.1.6. Algoritm de diagnostic si tratament al malformatiilor cardiace congenitale
ductodependente

MCC ductodependente J
4 L
Istoric: .. . . . .
o Infecii virale la mam3 (Rubeola, Rujeola, Clinica: Diagnostic diferential:
Cocksackie etc.) e Cianoza; o Este necesara determinarea cauzei
e Folosirea substantelor toxice la mama o Sufluri cardiace; cianozei
(Talidomida, alcoolul, tutunul, narcoticele) e Detresa respiratorie; e Maladii bronhopulmonare
e Folosirea medicamentelor cu rol teratogen o Tulburari de ritm, bradiaritmii, e Miocardite congenitale
(Hidantoind, Trimetadiond, Valproatul, Acid tahiaritmii, tahicardii paroxistice, ¢ Diagnosticul diferential intre formele
acetilsalicilic, saruri de litiu, preparate blocuri; nozologice (2,B3)
hormonale, radioterapie) e Insuficientd cardiacd congestiva. (2,B*’)
o Boli cronice la mama (diabetul zaharat, boli
de colagen etc.) {}
o Virsta mamei ( pina la 16 ani si peste 40 ani)
2,B*) Examen paraclinic:
ePulsoximetria (mana dreapta si orice picior; 2 pulsoximetre concomitent)
eBilantul acido-bazic *ECG 1n 12 derivatii
eRadiografia toracica eEcocardiografia cu Doppler
Clasificarea “J
<4
MCC cu cianoza: MCC fara cianoza:
e Transpozitia vaselor mari e Coarctatia aortei
e Atrezia valvei tricuspide e Stenoza aortei
e Atrezia valvei pulmonare e intreruperea arcului aortic
e Tetralogia Fallot cu atrezia arterei pulmonare e Hipoplazia ventriculului sting (1a,A1)
e Boala Ebstein severa (1a.A"
O,Dependent ._‘ O,Dependent

O, terapia, cu atentie pentru evitarea inchiderii ductului

nu da Botalo, indicatd pentru mentinerea SO, la mana dreapta da nu
\ peste 75%. La necesitate, se indici VAP sau CPAP cu FiO, /

21-35 % (1a,A'%)

Corectarea hipertensiunii pulmonare J\
/ —
{}

Asociata cu TA normald sau crescuta: g c q iat TR
o : . Administrarea diureticelor Asociata cu TA scazuta:
MCC cu suprasolicitarea circulatiei pulmonare N ————

sunt indic:ate_inhibitori a.i enzimei de conversie a (Remarca 1) Sildinafilul 0,5-2mg/kg/dozi
angiotensinei (Captopril 1mg/kg)

Cresterea fluxului sistemic si pulmonar-in volum deplin (Remarca 2)

1L

Administrarea PGE, pentru mentinerea deschisa a ductului Botalo (Remarca3)

J L

Corijarea tulburarilor de ritm (vezi protocolul) J

4 L

in toate MCC este necesari consultul cardiochirurgului pentru J

-

aprecierea interventiei chirurgicale

Administrarea inotropelor dupa necesitate Digoxina
Dopamina Indicatii: tahicardii (1a,A%"
Indicatii: contractilitatea cardiacd redusa Copilul se monitorizeaza strict.

Dozi: 5-20 mcg/kg/min, i.v in perfuzii (cu pompi) (1a,A*)
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Remareca 1:
Diureticele sunt indicate preponderent la suprasolicitarea circulatiei mici cu tablou clinic si
radiologic:
v Preparatul de electie in perioada neonatald este Spironolactona 1 mg/kg, in 1-3 prize;
v’ In retentie hidrosalini — Spironolactona 1-2 mg/kg/zi, in 1-3 prize;
v’ In formele severe de insuficientd cardiaci congestva — Furosemid — 1 mg/kg/doza (la
obtinerea efectului pozitiv- diureza >3 ml/kg/ord, doza se repetd peste 6-12 ore; in lipsa
efectului doza se repetd dupa 2 ore).

Remareca 2.

Volum-expander (ser fiziologic 0,9 % sau Ringer lactat)

Indicatii: cresterea volumului circulator.

Doza:10 ml/kg, 1.v.

Bicarbonat de sodiu 4,2 % (0,5 mEq/ml/kg)

Indicatii:Tratamentul acidozei metabolice severe (luati in considerare daca pH-ul arterial
este mai mic de 7,15 si daca nou-nascutul e ventilat adecvat).

Doza: 2 mEq/kg/doza (1-2 mEq/kg/doza) este echivalentul a 2-4 ml/kg/doza, i.v foarte lent
1 mEqg/kg/min, la o ventilare adecvata.

Remarca 3:
Administrarea PGE1 — indicatie vitala. Doza initiala 0,05-0,1 mcg/kg/min, cu posibilitatea
cresterii dozei pina la 0,2-0,4 mcg/kg/min, 1.v in perfuzie continud, la necesitate prin doua
lini venoase. Dupa obtinerea efectului - doza se micsoreaza treptat pina la 0,02
mcg/kg/min.
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C.2. DESCRIEREA METODELOR, TEHNICILOR SI PROCEDURILOR

C.2.1. Clasificarea

Tabelul 1. Clasificarea MCC dupd S.T.A.B.L.E.
MCC Nonductal dependente Ductal dependente
MCC cu| e Boala Fallot o Transpozitia vaselor magistrale
cianoza e  Trunchi arterial comun e  Atrezia valvei tricuspidale
o Drenaj anormal total al venelor . Atrezia valvei pulmonare
pulmonare o Boala Fallot cu atrezia arterei
o Boala Ebstein pulmonare
o Boala Ebstein severa
MCC e  Defectul septului ventricular J Coarctatia aortei
fara e  Defectul septului atrial e  Stenoza aortei
cianoza o Persistenta canalului Batalov o Intreruperea arcului aortic
o Comunicarea atrioventriculara o Hipoplazia inimii stingi
o Fereastra aortopulmonara
C.2.2. Profilaxia

Caseta 1. Factorii de risc:

e (Cauza genetica si eriditara

e Antecedentele prenatale

e Factorii de mediu

Caseta 2. Conduita antepartum a familiilor din grupul de risc

1. Consultul geneticului a cuplurilor ce au cazuri in familie de boli cromozomiale si eriditare, MCC,
antecedente prenatale.
2. Aprecierea a-fetoproteinei de minimum 3 ori pe perioada sarcinii incepind cu 12 sdptamini de

gestatie.

3. Horeocenteza (11-12 saptamini de gestatie) sau amniocenteza (19 saptamini de gestatie).
4. Aprecierea la USG a malformatiilor congenitale pe perioada sarcinii.

5. Determinarea tacticii ulterioare a conduitei sarcinii.

C.2.3. Conduita pacientului cu MCC

C.2.3.1. Anamneza

Caseta 3. Antecedente prenatale la mama:

¢ Infectii virale la mama (Rubeola, Rugeola, Koksache etc.)

e Folosirea substantelor toxice de mama (Talidomida, alcoolul, tutunul, narcoticele)

¢ Folosirea medicamentelor cu rol teratogen (hidantoina, trimetadiona, valproatul, saruri de litiu, acid
acetilsalicilic, preparate hormonale, radioterapia)

¢ Boli cronice la mama ( diabetul zaharat, boli de colagen etc.)

e Virsta mamei ( pind la 16 ani si dupa 40 ani)
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C.2.3.2. Examenul fizic

Caseta 4. Debutul manifestarilor primare

In primele 3 zile de viata se manifesta: transpozitia vaselor magistrale cu septul ventricular intact,
sindromul hipoplaziei inimii stingi, atrezia arterei pulmonare izolata, drenajul total anomal al venelor
pulmonare, stenoza aorticd majora.

La 4-14 zile: ductul arterial deschis la prematuri, boala Fallot, transpozitia vaselor magistrale cu
defectul septului ventricular sau atrial, coarctatia aortei, trunchiul arterial comun, ventricolul unic,
defectul septului intraventricular n partea membranoasa.

La II — IV saptamini: canalul atrioventricular deschis, boala Fallot cu stenoza arterei pulmonare mica,
cele enumerate mai sus.

Caseta 5. Boli genetice si eriditare ce se asociazd cu MCC:

e Trisomia 21( Sindromul Dawn)- se asociazad cu MCC in 45-50 % cazuri (defectele de sept, boala
Fallot, persistenta ductului Batalov)

e Trisomia 18 (sindromul Edvards) - se asociaza cu MCC in 90 % cazuri (defectele de sept,
persistenta ductului Batalov, stenoza arterei pulmonare)

e Trisomia 13 (sindromul Patau) - se asociaza cu MCC in 80-90 % cazuri (defectele de sept,
dextrocardia, Persistenta ductului Batalov)

e Sindromul Turner - se asociazd cu MCC in 35% cazuri (coarctatia de aorta).

e Alte anomalii ale diferitor organe si sisteme se asociazd cu MCC in 35-50 % cazuri

Semne clinice ale MCC:

1. cianoza;

2. sufluri cardiace;

3. detresa respiratorie;

4. tulburari de ritm, baradiaritmii, tahiaritmii, tahicardii paroxistice, blocuri;

5. insuficienta cardiaca congestiva.

Caseta 6.
1. Cianoza - apare la valori mai mari de 50 g/I ale Hb reduse in singele arterial
Tabelul 2.A.

Criterii Periferica Centrala
Culoare (mucoase, trunchi) Roz Albastra
Extremitati Reci Calde— reci
Perfuzie Scazuta Normala— scazuta
Pa0O,, Sa0, Normale Scazute
Prognostic De obicei favorabil Tratament de urgenta
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Factori ce afecteaza detectia cianozei (Th. R.Thomson, 2001):
Concentratia Hb: 200 g/l - cianozd la SaO, 85%,

90 g/1 - cianoza la Sa0; 67%
Procentul de HbF din Hb totala: adult cianoza la PaO, 42-53 mmHg
fetal cianoza la PaO, 32-42 mmHg
Etiologia cianozei neonatale (Pomerace JJ, 1993):
a. cianoza periferica: expunere la frig, scaderea fluxului sanguin sistemic, cresterea valorilor Hb.

b. cianoza centrala:

v/ cauze respiratorii (perturbarea rap. V/P, cauze parenchimatoase — atelectazie,
extraparenchimatoase — pneumotorax, pneumomediastin, pleurezie, extrapulmonare — hernie
diafragmatica)

v MCC cu sunt dreapta-stinga:

1. atrial — atrezie pulmonard cu SIV intact, stenozad pulmonara critica, atrezie tricuspidiand, boala
Ebstein, retur venos pulmonar anormal total obstructiv.

2. ventricular — tetralogie Fallot cu obstructie severa a fluxului pulmonar, atrezie pulmonara si DSV si
circulatie colaterald pentru supleerea circulatiei pulmonare, ventricul sistemic cu dubla iesire si
obstacol in circulatia pulmonara, ventricul unic §i obstructie a fluxului pulmonar.

3. vase mari— TVM si DSV, trunchi arterial comun, persistenta circulatiei fetale — HTPP

Tabelul 2. B. Diagnosticul diferential al cianozei neonatale in functie de etiologie

Criterii Cauze cardiace Cauze pulmonare
Tipatul Accentuarea cianozei Reducerea cianozei
Detresa respiratorie Tahipnee redusa, izolata Tahipnee, apnee, tiraj
PaCO, Normala sau scazuta Adesea crescuta
FiO; crescut Raspuns minim Adesea reduce cianoza
Examenul clinic cardiac Adesea anormal, sufluri Normal
Radiografia toracica Marimea, forma cordului, Afectare pulmonara
vascularizatie pulmonara redusa
sau staza pulmonara
ECG Adesea anormala Normala
Echocardiografia Patologica Normala
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Cianoza neonatala — cauze (Cloherty, 1991)

e tranzitorie postnatald, centrald sau periferica

e MCC — TVM, drenaj anormal total al vaselor pulmonare, boala Ebstein, atrezie tricuspidiana, AT
cu SIV intact, stenoza pulmonara severa, tetralogie Fallot severa

¢ Dboli pulmonare — TTN, SDR idiopatic, SAM, pneumonie, pleurezie, pneumotorax, HDC, HTPP

e malformatii ale cdilor aeriene superioare — atrezie choanala, s. Pierre-Robin, macroglosie, inele
vasculare, mase cervicale

e alte cauze: apnee, asfixie, hemoragii acute sau cronice

e cianoza cu PaO2 normald — methemoglobinemie, policitemie, vasoconstrictie

Caseta 7.

2. Suflul sau murmurul cardiac. Punctele de auscultatie ale cordului la nou-nascuti.

Aria mitrala
Aria pulmonara Aria aortica

Aria tricuspidala Aria ventriculara

Caracteristica suflurilor
v Sistolic apare intre zgomotul 1 §i 2
v Diastolic apare intre zgomotul 2 si 1
v" Suflul continuu — incepe in sistola si continue in diastold
Intensitatea suflului - 6 grade

Gradul 1 — abia perceptibil

Gradul 2 — se percepe moderat

Gradul 3 — se percepe tare, nu se propaga

Gradul 4 — se percepe tare, Insotit de tril, se propaga n alte puncte de auscultatie

Gradul 5 — se percepe tare la auscultatie si usor la palpare

Gradul 6 — se percepe tare la auscultatie, la palpare si cu stetoscopul la distanta

Sufluri patologice se considerd de gradul 4-6, diastolice, continue si suflurile de gradul 1-3 in asociere
cu cianoza, dispnee, modificari la R-grafie, insuficientd cardiovasculara, ritm de galop.

Absenta suflului sau murmurului cardiac nu exclude MCC
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Caseta 8.

3. Detresa respiratorie - poate aparea prin congestie venoasa pulmonara, ca rezultat al perturbarilor
hemodinamice induse de cardiopatia congenitald, boli pulmonare sau ambelor. Diferentierea este
dificild, mai ales la nou-nascutul care poate prezenta atit afectare pulmonara, cit si MCC. De obicei,
nou-nascutii cu cianoza datoratda MCC nu prezintd detresd, dar dacad aceasta existd, gradul detresei
nu corespunde cu gradul cianozei.

4. Tulburari de ritm sau de conducere sunt deseori asociate MCC.

S. Insuficienta cardiacd congestiva manifestatd prin tahicardie, cardiomegalie, tahipnee, ritm de
galop, puls slab, edeme, hepatomegalie.

La perzenta cel putin al unui semn clinic ce caracterizeaza MCC e necesar de monitorizat SaO, pre- si
post-duct

Caseta 9. Monitorizarea saturatiei in oxigen pre- §i post- ductale.

Saturatia pre-ductald se monitorizeaza la miina
dreapta, iar gazul sanguin pre-ductal se
recolteazd la nivelul arterei radiale drepte.
Saturatia post-ductala se monitorizeaza la oricare
picior, iar gazul sanguin post-ductal se recolteaza
la nivelul arterelor ombilicale sau tibiale
posterioare.

Procedura monitorizarii saturatiei oxigenului
pre - si post - ductale.

Sunt necesare doua pulsoximetre pentru a evalua
saturatia pre- si post-ductal. Daca nu sunt
disponibile doua monitoare, masurati 1intii
saturatia la nivelul miinii drepte (pre-ductal) timp
de citeva minute, inregistrati valorile obtinute si
apoi mutati sensorul la oricare dintre picioare
(post-ductal) pentru citeva minute si inregistrati
saturatia.

Nu exista sunt dreapta-stianga la nivelui canalului arterial - saturatia la nivelui miinii drepte este
aproape egald cu cea de la nivelul piciorului.

Exista sunt dreapta-stinga la nivelul canalului arterial — saturatia la nivelui mfinii drepte este cu
10% mai mare (sau mai mult) decit saturatia la nivelui piciorului.

Sunt dreapta-stinga la nivelul canalului arterial si foramen ovale - valorile saturatiei la nivelul
miinii drepte si a piciorului sunt aproape egale, dar ambele sunt scazute fata de norma.

Sunt dreapta-stinga la nivelul foramen ovale - valorile saturatiei la nivelui miinii drepte si
piciorului sunt aproape egale, dar ambele sunt scazute fata de norma.
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Transpozitie de vase mari - cind canalul arterial este deschis, saturatia la nivelui miinii drepte
poate fi mai micd decit saturatia la nivelui piciorului (de obicei cu 10% sau mai mult). Aceasta se
numeste cianoza diferentiald inversata.

Confirmarea precoce a MCC - la prezenta cianozei de caracter cardiac, dispneei, suflului si
schimbari la pulsoximetrie sunt indicate R-grafia cutiei toracice, Echocardiografia cu Doppler si ECG.

C.2.3.3. Investigatii paraclinice

Caseta 10. ECG: determinarea dereglarilor de ritm

ECG — modificari specifice pentru fiecare tip de leziune in parte. Unele aspente ECG pot fi
sugestive pentru anumite malformatii: axa QRS sub 30 grade este Intotdeauna patologica, fiind
intilnitd Tn hiperfunctia ventriculului sting din obstructiile de ejectie ale ventriculului sting
(stenoza aorica, coarctatia de aortd). Axa QRS peste 180 grade sermnificd hiperdeviatie la
dreapta si poate fi Intilnitd in boala Ebstein

bradiaritmii "*"‘*"""!"‘"’f"‘“’l"‘”’l‘"‘*"

Tahiaritmii |

Dereglari de ritm: | tahicardii paroxistice JNMWM
ol ol ot gl gl gl gl gl G

blocuri R R R «

Caseta 11. R-grafia — schimbarea formei, ICT =A+B[160% C
pozitiei i dimensiunilor cordului si a vaselor o oL
magistrale, majorarea indexului cardiotoracic: A~ conturul lateral drept —linia mediana

B- conturul lateral sting — linia mediana

C- diametrul cutiei toracice

ICT - 60-65 - majorare ugoara
ICT - 65 -70 - moderata

ICT - 75 si mai mult marcata

Caseta 12. Echocardiografia — permite de a determina dimensiunile si localizarea defectului.
Doppler — echocardiografia determina gradientul de presiune

Doppler — echocardiografia in culori — directia fluxului sanguin
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C.2.3.4. Diagnosticul diferential

Caseta 13. Diagnosticul diferential al MCC la nou-ndascuti
1. Este necesara determinarea cauzei cianozei (caseta 6)

2. Maladii bronhopulmonare

3. Miocardite congenitale

4. Diagnosticul diferentiat intre formele nozologice

C.2.3.5. Prognosticul

Caseta 14. Prognosticul

Depinde de dimensiunile defectului, gradul de decompensare, rapiditatea necesitatii interventiei
chirurgicale, succesul interventiei chirurgicale.

C.2.3.6. Tactica medicala:

C.2.3.6.1. Stabilizarea initiala

MCC nonductal dependente cu cianoza

v' La necesitate intubarea endotraheald sau CPAP cu FiO2 -100% cu mentinerea SO2 >75-85%,

v" Corectia BAB, cu restrictie lichidiana 40-50 ml/kgc,

v' Administrarea inotropelor - Dopamina (5-20 mcg/kg/min) in perfuzie continua i.v. cu pompa,

v" Corectia dereglarilor de ritm

MCC ductal dependente cu cianoza

v' Majorarea fluxului sistemic $i pulmonar — tratamentul de infuzie in volum deplin,

v Administrarea de O2 pentru mentinerea: SO2 >75% la mina dreapta, pentru micsorarea rezistentei
vasculare pulmonare

v Administrarea PGE1 (cind SO2 < 75%) pentru mentinerea deschisd a ductului Batalov, doza
initiala 0,05- 0,1 mcg/kg/min, In caz ca nu este efect de magorat doza pina la 0,2-0,4 mcg/kg/min

v" Septostomia atriala cu balon Roshkind

v" Corectia dereglarilor de ritm
MCC ductal dependente fira cianoza

v' La necesitate intubarea endotraheald sau CPAP pentru mentinerea SO2 >75% la mina dreapta,
pentru micgorarea rezistentei vasculare pulmonare, pentru Imbunatatirea oxigendrii sistemice

v Administrarea PGE1 ( cind SO2 < 75%) pentru mentinerea deschisa a ductului Batalov

v' Administrarea inotorpelor dupa necesitate Dopamina si Digoxina

v" Corectia dereglarilor de ritm
MCC nonductal dependente fara cianoza

v' La necesitate intubarea endotraheald sau CPAP pentru mentinerea SO2 > 80%

v" Suportul respirator,

v" Corectia dereglarilor de ritm, pentru inchiderea precoce a ductului Batalov la prematuri (sub 2500
gr) este indicatd administrarea Indometacinei i.v. sau Ibuprofenului per os
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C.2.3.6.2. Terapia de infuzie

Caseta 16. Terapia de infuzie are ca scop majorarea fluxului sistemic si pulmonar

v" Volum-expanderi (ser fiziologic 0,9% sau Ringer lactat)

Indicatii: cresterea volumului circulator

Doza: 10 ml/kg, i.v.

v" Bicarbonatul de sodiu 4,2% (0,5 mEq/ml)

Indicatii: Tratamentul acidozei metabolice severe (luati in considerare daca pH-ul arterial este mai
mic decit 7,15 si dacd nou-ndscutul e ventilat adecvat)

Doza: - 2 miliechivalenti pe kilogram pe doza (1-2 mEq/kg/doza) este echivalentul a 2 - 4 ml/kg/doza
Calea de administrare: administrati i.v., foarte lent ImEq/kg/min la o ventilare adecvata

v Dopamina

Indicatii: contractilitate cardiaca slaba

Doza: 5 - 20 micrograme pe kg pe minut (mcg/kg/minut)

Calea de administrare: perfuzie continud i.v. (cu pompa)

C.2.3.6.3. Terapia inotrop pozitiva

Caseta 17. Terapia inotrop pozitivi
La nou- nascuti se foloseste Digoxina. Copilul se monitorizeaza strict.

e Saturatia se obtine la administrarea intravenoasa, iar terapia de intretinere — per os

e Raportul intre doza de saturatie si de intretinere e 1:0,6

e Perioada de saturatie cu preparat este de 24 — 36 ore la nou-nascuti la termen, 48 — 72 ore la
prematuri. Se introduce doza de saturatie divizata in prize la interval de 8§ — 12 ore

Doza intravenoasad de saturatie pentru nou-nascuti la termen 0,035 — 0,04 mg/kg. Doza de intretinere
debuteaza 12 ore mai tirziu: % din doza de saturatie repartizata in doua prize

e Pentru prematuri doza de saturatie 0,03 — 0,035 mg/kg. La utilizarea intravenoasa dozele vor fi
egale cu cele per os.

Semnele clinice ale intoxicatiei cu Digoxina:

Starea copilului se agraveaza, refuza alimentatia, apare regurgitatia, voma.

e Pe ECG:

v alungirea P-Q,

v" shimbarea sub forma de arc a segmentului S-T,

v’ aritmie ventriculara

Tratamentul intoxicatiei digitalice:

e sistarea administrarii preparatului

e oxigenoterapie

e corectia tulburarilor electrolitice

e semnele precoce se trateaza cu Unitiol, iar cele tardive cu antiritmice: in bradiaritmii — Atropina,
0,02-0,03 mg/kg, in tahiaritmii — Lidocaind, in bolus 0,5-1 mg/kg doza initiala, cu doza ulterioara
0,02-0,03 mg/kg/min..
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C.2.3.6.4. Tratamentul hipovolemiei si insuficientei cardiace congestive

Caseta 18. Tratamentul hipovolemiei si insuficientei cardiace congestive
Terapia de baza este combinarea diureticelor cu inhibitori ai angiotensinconvertazei.

e Diureticele sunt indicate preponderent la suprasolicitarea circulatiei mici cu tablou clinic §i
radiologic:

v" Preparatul de electie in perioada neonatala este Spironolactona 1 mg/kg in 1-3 prize

v’ In retentie hidrosalini — Spironolactona 1-2 mg/kg/zi in 1-3 prize

v In formele severe de insuficientd cardiacd congestvia — Furosemid — 1 mg/kg/doza (la obtinerea
efectului pozitiv- diureza > 3ml/kg/ora, doza se repeta peste 6-12 ore; in lipsa efecului doza se repeta
peste 2 ore)

e In MCC cu suprasolicitarea circulatiei pulmonare sunt indicati inhibitori ai angiotensinconvertazei
(Captopril 1mg/kg/zi divizat in 4 prize)

C.2.3.6.5. Tratamentul hipertensiunii pulmonare secundare MCC

Caseta 19. Tratamentul hipertensiunii pulmonare secundare MCC la nou-ndscuti
v" Oxidul nitric

v Inhibitori ai fosfodiesrerazei — Seldinafilul 0,5-1 mg/kg

C.2.3.6.6. Tratamentul de mentinere a ductului Batalov deschis

Caseta 20. Tratamentul de mentinere a ductului Batalov deschis
Este indicat in MCC ductal dependente prin administrarea PGE1. Doza initiald 0,05- 0,1 mcg/kg//min,
in caz ca nu este efect: de majorat doza pina la 0,2-0,4 mcg/kg/min in perfuzie continua intravenoasa,
la necesitate prin a doua linie.
Raspunsul asteptat:

1. Majorarea PO; arterial si/sau cresterea TA

2. Ameliorarea acidozei metabolice prin cresterea perfuziei si oxigenarii tisulare

Regimul infuziei:

1. Infuzie prin linie separata

2. Nu este compatibila cu alte preparate

3. Infuzie continua

4. La atingerea efectului asteptat gradual se micsoreazd doza pina la 0,03- 0,01 mcg/kg/min pentru a
minimaliza efectele adverse

Efectele adverse ale administrarii PGE1:

Sistemul respirator: Depresie respiratorie pind la apnee - caracteristica in primele ore de infuzie. Apnea
mai frecventa - cind greutatea nou-ndscutului este mai micd de 2 kg.

Fiti pregadtiti pentru suport respirator

Sistemul cardiovascular: micsorarea TA, bradicardii, tahicardii.

SNC: iritatie, febra, tremor pind la convulsii

Sistemul endocrin: micsorarea Ca, micsorarea glicemiei

Sistemul gastrointestinal: stimularea musculaturii periferice — intensifica diarea

Sistemul hematologic: inhibitia agregarii plachetare

Fiti pregatiti pentru hemotransfuzie

ANENENENEN
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C.2.3.6.7. Tratamentul de inchidere a ductului Batalov

Caseta 21. Tratamentul de inchidere a ductului Batalov la nou-ndscutii prematuri

¢ Indometacina intravenos: 0,2 mg/kg/doza, cu repetarea dozei fiecare 34 ore (3-4 doze)

e Ibuprofenul per os cite 10 mg/kg 1 doza - dupa 48 de ore de la nastere, cu repetarea dozei de 10
mg/kg peste 12 ore de la I doza (3-4 doze)

Contraindicatii

v' Ureea sericd > 5,0 mmol/l

v" Creatinina sericd > 159 mkmol/l

v" Diureza < 0,6 ml/kg/ora, peste 8 ore

v' Trombocitele < 60'10°/1

v Infectia care prezintd pericol pentru viata

v" Diateza hemoragica

v" Hiperbilirubinemia cu indicatii pentru ExST

(poate sa determine scaderea suplimentara a fluxului sanguin la nivelul intestinului)

Tinde sa deprime functia renala si interfera in adeziunea trombocitelor
Utilizarea concomitenta cu glucocorticoizi este asociatd cu o crestere a perforatiei intestinale izolate

C.2.3.6.8. Indicatiile pentru tratamentul chirurgical prompt

Caseta 22. Indicatiile pentru tratamentul chirurgical prompt

Transpozitia vaselor magistrale izolata
Atrezia valvei tricuspidale

Atrezia valvei pulmonare

Boala Fallot cu atrezia arterei pulmonare
Boala Ebstein severa

Coarctatia aortei severa

Stenoza aortei severa

Intreruperea arcului aortic

e Hipoplazia inimii stingi

C.2.4. Evolutia MCC

Caseta 23. Evolutia MCC la nou-ndscut
Fazele evolutiet MCC :

I — Adaptare precoce - copilul se adapteaza cétre defectele cardiace prezente

I — Compensare relativa — relativ compenseaza dereglarile circulatorii

IIT — Decompensare — semne clinice si paraclinice de decompensare

e Fara boli concomitente, pe fondalul tratamentului adecvat - compensare relativa

e Durata fazelor depinde de severitatea MCC, rapiditatea stabilizdrii initiale. Tratamentul chirurgical
paliativ sau corector are un impact major in prevenirea mortalitatii

e Mortalitatea - prezenta MCC incompatibile cu viata (transpozitia de vase magistrale izolata, atrezia
valvei tricuspidale, atrezia valvei pulmonare, intreruperea arcului aortic)
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C.2.5. Criterii de spitalizare

Caseta 24. Criterii de spitalizare a nou-nascutilor cu MCC

e Adresarea primara cu semne clinice de MCC.

e Comorbiditati severe — Infectii repetate, dereglari de ritm, patologii hepatice si renale.

C.2.6. Criterii de externare

Caseta 25. Criterii de externare a nou-ndscutilor cu MCC

e Aprecierea tacticii tratamentului medicamentos de sustinere si tacticii ulterioare interventionale;
e Accesele de apnee, dispnee, nu se mai repetd;

¢ Stabilitate hemodinamicd (normotensiune, lipsa dereglarilor de ritm);

¢ Dinamica pozitiva a semnelor fizice;

e Lipsa dinamicii negative la investigatiile de laborator, paraclinice i imagistice;

e Curba greutatii sa fie in crestere (cel putin 1n perioada ultimelor 3 zile);

e Termoreglarea satisfacatoare;

e Reflexul de sugere satisfacator;

e (Capacitatea mamei de a-si ingriji copilul in conditiile de casa.

C.2.7. Extrasul din fisa de observatie

Caseta 26. Extrasul din fisa de observatie va contine:
¢ Diagnosticul precizat, desfasurat

e Rezultatele investigatiilor efectuate
e Recomandari explicite pentru parintii nou-nascutului cu MCC
e Recomandari pentru medicul de familie
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D. RESURSELE UMANE SI MATERIALE NECESARE PENTRU
RESPECTAREA PREVEDERILOR PROTOCOLULUI

Personal

e Medic de familie

e Asistentd medicala de familie

Aparataj, utilaj:

fonendoscop

tonometru

cintar

taliometru

electrocardiograf

laborator clinic standart pentru determinarea hemoglobinei, eritrocitelor,
hematocritului, VSH, glicemiei, sumarului urinei
Medicamente:

e Preparate inotrop pozitive: Digoxina

e Diuretice: Furosemid, Spironolactona

¢ Ingibitori ai angiotenzinei de conversie: Captopril
e Antiaritmice: Adenozina

D. 1. Institutiile
de asistentd
medicald
primard

Personal:

¢ medic neonatolog

e medic reanimatolog

¢ medic functionalist

e medic imagist

e medici de laborator

e asistente medicale

Aparataj, utilaj:

¢ fonendoscop

e tonometru

cintar

taliometru

electrocardiograf

pulsoximetru

incubator

lineomat etc.

laborator clinic standart pentru determinarea hemoglobinei, eritrocitelor,
hematocritului, VSH, glicemiei, sumarului urinei, BAB
Medicamente:

e Solutii expander

e Preparate inotrop pozitive: Dopamina, Digoxina
¢ Diuretice: Furosemid, Verosperon

¢ Ingibitori ai angiotenzinei de conversie: Captopril
e Antiaritmice: Adenozina

D.2.
Maternitdtile
de nivelul 1

Personal:

¢ medic neonatolog
e medic reanimatolog
e medic functionalist

D.2.
Maternitdtile
de nivelul 11
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e medic imagist

¢ medici de laborator

e asistente medicale

e acces la consultatii calificate: neuropediatru, cardiolog, cardiochirurg,
oftalmolog, chirurg pediatru

Aparataj, utilaj:

fonendoscop

tonometru

cintar

taliometru

electrocardiograf

pulsoximetru

incubator

lineomat etc.

laborator clinic standart pentru determinarea hemoglobinei, eritrocitelor,
hematocritului, VSH, glicemiei, sumarului urinei, BAB,
VAP

CPAP

ECG 1n 24 derivatii

Radiograf

Medicamente:

e Solutii expander

Preparate inotrop pozitive: Dopamind, Digoxina
Diuretice: Furosemid, Spironolactona

Inhibitori ai angiotenzinei de conversie: Captopril
Antiaritmice

Indometacina

Ibubrofen

e Seldinafil

Personal:
¢ medic neonatolog
¢ medic reanimatolog

D.2. medic functionalist
Maternitdtile medic imagist
de nivelul 111 medici laboranti

asistente medicale

acces la consultatii calificate: neuropediatru, cardiolog, cardiochirurg,
oftalmolog, chirurg pediatru

Aparataj, utilaj:

e fonendoscop

e tonometru

cintar

taliometru

electrocardiograf

pulsoximetru

incubator

lineomat etc.

laborator clinic standart pentru determinarea hemoglobinei, eritrocitelor,
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hematocritului, VSH, glicemiei, sumarului urinei, BAB,
VAP

CPAP

ECG 1n 24 dereivatii

EchoCG cu Doppler

Radiograf

Medicamente:

Solutii expander

Preparate inotrop pozitive: Dopamind, Digoxina
Diuretice: Furosemid, Spironolactona

Ingibitori ai angiotenzinei de conversie: Captopril
Antiaritmice: Adenozina

PGE 1

Indometacina

Ibubrofen

Seldinafil
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E. INDICATORII DE MONITORIZARE A IMPLEMENTARII PROTOCOLULUI

Ne

Scopul

Indicatorul

Metoda de calculare a indicatorului

Numarator

Numitor

Sporirea calitatii
examindrii clinice §i
paraclinice a
pacientilor cu MCC

1.1. Proportia de pacienti, cu virsta
pind la 1 luna, diagnosticati cu MCC
carora li s-a efectuat examenul clinic
si paraclinic obligatoriu complet (in
conditii de ambulator si stationar),
conform recomandarilor Protocolului
clinic national ,,Managementul MCC
la nou-nascut” pe parcursul ultimelor
12 luni

Numarul de pacienti, cu virsta pina la
1 luna, diagnosticati cu MCC, carora
li s-a efectuat examenul clinic si
paraclinic obligatoriu complet (in
conditii de ambulator §i stationar),
conform recomandarilor Protocolului
clinic national ,,Managementul MCC
la nou-nascut” pe parcursul

ultimelor 12 luni X 100

Numarul total de pacienti, cu virsta
pinda la 1 luna, care se afla in
supravegherea medicului de

familie cu diagnosticul de MCC pe
parcursul ultimelor 12 luni

Imbunatatirea calitatii
tratamentului
pacientilor cu MCC

2.1. Proportia pacientilor, cu virsta
pina lal lund, diagnosticati cu MCC,
carora li s-a acordat primul ajutor
calificat la etapa prespitaliceasca de
catre AMU generald si specializata,
conform recomandarilor Protocolului
clinic national ,,Managementul MCC
la nou-nascut” pe parcursul ultimelor
12 luni

Numarul de pacienti, cu virsta pina
lal lund , diagnosticati cu MCC,
carora li s-a acordat primul ajutor
calificat la etapa prespitaliceasca de
catre AMU generala si specializata,
conform recomandarilor Protocolului
clinic national ,,Managementul MCC
la nou-nascut” pe parcursul ultimelor
12 luni X 100

Numarul total de pacienti, cu virsta
de pind lal lund, care se afld in
supravegherea medicului de

familie cu diagnosticul de MCC pe
parcursul ultimelor 12 luni

2.2. Proportia pacientilor, cu vista
pina lal lund, diagnosticati cu MCC,
carora li s-a acordat primul ajutor
calificat la etapa spitaliceasca de
catre medicul neonatolog, conform
recomandarilor Protocolului clinic
national ,,Managementul MCC la
nou-nascut” pe parcursul ultimelor 12
luni

Numarul de pacienti, cu virsta pina la
1 luna, diagnosticati cu MCC, carora
li sa acordat primul ajutor

calificat la etapa spitaliceasca de

catre medicul neonatolog, conform
recomandarilor Protocolului clinic
national ,,Managementul MCC la

nou-nascut” pe parcursul ultimelor 12
luni X 100

Numarul total de pacienti, cu virsta
de pind la 1 luna, care se afla in
supravegherea medicului neonatolog
cu diagnosticul de MCC pe parcursul
ultimelor 12 luni
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Micsorarea
numarului cazurilor
de invalidizare prin
MCC

3.1. Proportia pacientilor, cu virsta
pind la 1 lund invalidizati prin MCC
parcursul ultimelor 12 luni

Numarul de pacienti, cu virsta pina la
1 luna, invalidizati prin MCC pe
parcursul ultimelor 12 luni

Numarul total de nou-ndscuti, cu
virsta pind lal luna, aflati la evidenta
cu diagnosticul de MCC pe parcursul
ultimelor 12 luni

Micsorarea numarului
cazurilor de deces prin
MCC

4.1. Proportia pacientilor, cu virsta
pind lal lund, care au decedat prin
MCC pe parcursul ultimelor 12 luni

Numarul de pacienti, cu virsta pina la
1 luna, care au decedat prin MCC pe
parcursul ultimelor 12 luni

Numarul total de nou-nascuti,

cu virsta pind la 1 lund, aflati la
evidenta cu diagnosticul de MCC pe
parcursul ultimelor 12 luni
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ANEXE
Anexa 1. Formularul de consult la medicul neonatolg pentru MCC
No Factorii evaluati Data Data Data Data
1. Cianoza
2. Dispnea
3. Tabloul Hipertensiunii pulmonare
4. Hepatomegalie
5. Suflu
Sistolic
Diastolic
Continuu (de specificat gradul )
6. Dereglari de ritm:
Bradiaritmie
Tahiaritmie
7. FR (specificati)
8. FCC (specificati)
0. Nivelul TA sistolice si diastolice
(specificati)
10. Datele pulsoximetriei:
Preductale
Postductale
11. Alte semne fizice, patologice
(da/nu, specificati)
12. Analiza generala a singelui
Hemoglobina
Eritrocitele
Indicele de culoare
13. ECG
14. EchoCG
15. Radiografia
16. USG
17. Glicemia
Ionogramma
18. BAB
19. Alte simptome si semne (da/nu,
specificati)
20. Consultul medicului neonatolog
Concluzia
Pacientul baiat/fata; anul nasterii
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Anexa 2. Ghidul pentru parintii nou-nascutului cu MCC (ghid pentru pacienti)

Introducere

Acest ghid descrie asistenta medicald si tratamentul nou-nascutului cu MCC 1n cadrul serviciului de
sanatate din Republica Moldova. Aici se explicd indicatiile, adresate familiilor nou-nascutului cu MCC si
pentru cei care doresc sd afle mai multe despre aceasta afectiune.

Ghidul va va ajuta sd intelegeti mai bine optiunile de ingrijire si tratament care trebuie sd fie
disponibile in Serviciul de Sanatate. Nu sunt descrise in detalii maladia in sine sau analizele si tratamentul
necesar pentru aceasta. Aceste aspecte le puteti discuta cu cadrele medicale, adicd cu medicul neonatolog
sau o asistentd medicala. In ghid veti gisi exemple de intrebdri pe care le puteti adresa pentru a obtine mai
multe explicatii. Sunt prezentate, de asemenea, unele surse suplimentare de informatii si sprijin.

Indicatiile din ghidul pentru pacienti acopera:

v" modul in care medicii trebuie si stabileascd dacd nou-nascutul suferd de MCC;

v' prescrierea medicamentelor pentru stabilizarea si tratamentul ulterior al MCC;

v" modul in care trebuie sa fie supravegheat un pacient cu MCC.

Asistenta medicala de care trebuie sa beneficiati

Tratamentul si asistenta medicald de care beneficiazd copilul Dvs. trebuie sd ia in considerare
necesitatile si preferintele sale personale si aveti dreptul sa fiti informat deplin si sd luati decizii impreuna
cu cadrele medicale care va trateaza.

In acest scop, cadrele medicale trebuie s va ofere informatii pe care s le intelegeti si care si fie
relevante pentru starea copilului Dvs. Toate cadrele medicale trebuie sa va trateze pe Dvs. si copilul Dvs.
cu respect, sensibilitate si intelegere si sa va explice simplu si clar ce este patologiea de caresuferd copilul
D-stra, prognosticul si tratamentulcel mai potrivit pentru copilul Dvs.

Informatia pe care o primiti de la cadrele medicale trebuie sd includa detalii despre posibilele
avantaje si riscuri ale tuturor tratamentelor.

Tratamentul si asistenta medicald de care beneficiaza copilul Dvs., precum si informatiile pe care le
primiti despre acestea, trebuie sa ia in considerare toate necesitdtile religioase, etnice sau culturale pe care
le puteti avea Dvs. si copilul Dvs. Trebuie sd se ia In considerare si alti factori suplimentari, cum sunt
dizabilitétile fizice.

Diagnosticul de MCC se stabileste Tn baza manifestarilor bolii (dispnee, cianozad in repaus sau la
efort, hepatomegalie semne ce pledeaza pentru o suferintd cardiaca, semne fizice pe care medicul le
evidentiazd in timpul examinarii bolnavului — suflu sau murmur cardiac, dereglari de ritm sau semne
apdrute recent care poate fi confirmate prin examen suplimentar paraclinic.

Factorii care pot predispune la MCC:

e Actiunea diferitor factori nocivi in perioada embrionard de dezvoltare a fatului de la 2
saptdmini pind la 3 luni de sarcina.

e (Cauza geneticd si eriditara: Trisomia 21( Sindromul Dawn), Trisomia 18 (sindromul
Edvards), Trisomia 13 (sindromul Patau), Sindromul Turner - se asociaza cu MCC in 35-
80% cazuri.

e Antecedentele prenatale: infectii virale la mamad, folosirea substantelor toxice
medicamentelor cu rol teratogen de mama, boli cronice la mama, virsta mamei.

Instruire si echipament

Medicii neonatologi, medicul de familie, pediatru, asisentele medicale trebuie sa fie instruiti cum sa
stabileasca MCC.

Diagnosticarea MCC

Medicul va stabili diagnosticul si va aprecia severitatea bolii in baza rezultatelor examenului clinic si
rezultatelor investigatiilor paraclinice pe care le va indica obligator tuturor pacientilor.

Testele si analizele obligatorii:

e Analizele trebuie sd includd: analiza generala a singelui, pulsoximetria.
e Diagnosticul poate ramine incert fard o confirmare radiograficd sau imagisticd deacea sunt
indicate: Radiografia cutiei toracice, ECG, EchoCG cu Doppler.

Dupa obtinerea rezultatelor testelor si analizelor medicul trebuie sa discute rezultatul cu Dvs. sisa Va
comunice modalitatile de tratament.
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Tratamentul medicamentos
Dacd la prima consultatie copilului Dvs. i s-a stabilit diagnosticul de MCC, medicul evalueaza gradul
de afectare si criteriile de spitalizare. Odata stabilit, diagnosticul de MCC indica initierea imediata a
supravegherii, tratamentului de stabilizare si sustinere a MCC, consultatia cardiochirurgului pentru a
determina tactica ulterioara de tratament i interventie chirurgicala.
Pacientii cu defecte mici, compensate, pot fi tratati cu succes la domiciliu cu supravegherea
medicului de familie.
Pacientii cu forme severe de MCC vor primi tratamentul de stabilizare: O, terapie, tratament de
infuzie pentru mentinerea fluxului sistemic i pulmonar, administrarea tratamentului inotrop pozitiv etc.
intrebiri despre medicamentele utilizate in MCC
Imi puteti explica de ce ati ales sa prescrieti acest tip de medicament copilului meu?
Cum ii va ajuta medicamentul?
Care sunt cele mai frecvente efecte secundare ale tratamentului? Existd unele semne la care ar
trebui sa atrag atentia?
Ce trebuie sa fac daca la copil apar efecte secundare?
Cit timp va dura tratamentul copilului meu?
Existd alte optiuni de tratament?
Ce se va intimpla dacd voi alege sa nu dau medicamentul copilului meu?
Existd vreo brosura despre tratament pe care pot s o primesc?
Intrebari despre evidenta tratamentului
v' Exista diferite tratamente pe care as putea sa le incerc pentru copilul meu?
v" Este necesar sa schimb doza tratamentului curent?
v" Cind trebuie s ma programez la urmatoarea vizita?
Continuarea sau intreruperea tratamentului
Scopul tratamentul este stabilizarea si tratamentul de sustinere a MCC.
Administrarea medicamentului poate fi intrerupta doar de medicul Dvs.
Medicul va poate recomanda repetarea testelor de laborator, examenele paraclinice §i imagistice, pentru a
verifica compensarea MCC.

ANENEN

ANENENENEN
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