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MALFORMATIE CARDIACA CONGENITALA, CU SAU FARA
INTERVENTIE CHIRURGICALA

ABLATIA PRIN RADIOFRECVENTA LA PACIENTII CU

U. Bauersfeid
Spitalul Universitar de Copii Zurich, Elvetia

Ablatia prin radiofrecventd transcateter (RFA) si-a dovedit eficacitatea $i siguranta in
tratamentul tahicardiilor supraventriculare si ventriculare la pacientul pediatric. In orice caz,
in jur de 25% dintre copiii cu tahicardie supraventriculard asociaza malformatii cardiace
congenitale (MCC). Tahicardii supraventriculare comune, cum are fi tahicardia prin reintrare
atrioventriculard sau tahicardia prin reintrare la nodul atrioventricular, pot fi ablatate in
sigurantd cu aceleasi rate de succes la copiii cu MCC, comparativ cu pacientii cu cord
structural normal. Deoarece utilizam aceleasi tehnici de RFA la pacientii cu MCC, este
obligatorie o intelegere anatomicad exacta si cu cunoasterea locatiilor particulare ale
substratului aritmiei. Trebuie acordatd o atentie deosebitd situatilor cu hemodinamica
alterata si shunturilor, care pot avea implicatii in anticoagulare sau in terapii combinate RFA
i de cateterism interventional. Cand este posibil, RFA se recomanda pentru tahicardia
supraventriculard comuna inaintea interventiilor pe cord, pentru a evita aritmii perioperatorii
sau pentru a permite interventia chirurgicala in caz de esec al RFA, desi chirurgia aritmiilor
implica riscuri variate, n plus fata de corectia. anatomica. RFA la pacientii cu MCC operate
se efectueaza fie pentru tahicardii supraventriculare comune, fie pentru tahicardii incizionale,
mai ales atriale. RFA pentru tahicardii supraventriculare comune poate fi complicat de tesutul
cicatricial, motiv pentru care pot fi necesare catetere cu electrozi mai mari sau catetere cu
varful racit. O intelegere atenta a anatomiei, incizillor $i granitelor naturale ale conducerii
este 0 necesitate pentru RFA pentru tahicardiile incizionale. In plus fatd de tehnicile
conventionale de RFA, sunt necesare mapping-ul entrainment si ajutorul sistemelor de
mapping avansate, precum si catetere cu varful racit, in vederea efectuérii ablatiilor pentru
tahicardiile atriale, de obiciei complexe, care apar la pacientii operati. Trebuie acordata o
atentie speciala terapiei anticoagulante, mai ales in cazurile de leziuni fineare in circulatie
sistemica sau de sisteme low-flow.

RF ABLATION IN PATIENTS WITH CONGENITAL HEART DISEASE
WITH AND WITHOUT PREVIOUS CARDIAC SURGERY

U. Bauersfeld

University Children’s Hospital Zurich, Switzerland

Radiofrequency catheter ablation (RFA) has proven its ef_ficacy and safely for the treatrgent
of supraventricular and ventricular tachycardias in pedlatnc pat/ents.' However, 'about 25% of
children with supraventricular tachycardias have assoc:ated congenital heart disease (CHD).
Common supraventricular tachycardias such as atrioventricular reentrant tachycarq/as or AV
node reentrant tachycardias can be ablated safely with the same success rates in ch//c,;r:/r;
with CHD compared to patients with structurally normal hearts. Using the same I
techniques in patients with CHD a clear anatomic understanding and knowledge of panl/tcu a(;
locations of arrhythmia substrates is mandatory. Spec:al attentlon must be given tp ii ,eqrgA
hemodynamics and shunts that may have implicat/oqs for antlgoagulat/on or combine

and catheter intervention therapies. Whenever possible RFA is recommended for common



supraventricular tachycardias before cardiac operations to avoid perioperative arrhythmias or
to allow surgical intervention in case of RFA failures although arrhythmia surgery bears
various risks in addition to anatomic corrections. RFA in patients with operated CHD is either
performed for common supraventricular tachycardias or incisional, mostly atrial,
tachycardias. RFA of common supraventricular tachycardias can be complicated by scare
tissue and larger tip electrode catheters or cooled tip catheters may be needed. A thorough
understanding of the anatomy, incisions and natural borders of conduction is a prerequisit for
RFA of incisional tachycardias. In addition to conventional RFA techniques entrainment
mapping and assistance of advanced mapping systems as well as cooled tip catheters is
necessary for ablation of the usually complex atrial arrhythmias in postsurgical CHD patients.
Special attention has to be given to anticoagulant therapy especially in case of linear lesions
in the systemic circulation or a low flow system.



TERAPIA MEDICAMENTOASA ANTIARITMICA LA PACIENTUL
PEDIATRIC

U. Bauersfeld
Spitalul Universitar de Copii Zurich, Elvetia

Te(apia_antiaritmicé medicamentoasa este tratamentul de electie pentru cuparea acuta a
tahicardiei, precum si pentru profilaxia recurentelor in primii ani de viatd. De asemenea,
tahicardiite postoperatorii precoce sunt adesea tratate cu antiaritmice pe o perioada de timp
limitata. Cuparea acuta a majoritatii celor mai comune tahicardii supraventriculare la pacientii
pediatrici, tahicardia prin reintrare atrioventriculara (AVRT) si tahicardia prin reintrare la nodul
atrioventricular (AVNRT), este obtinuta cel mai eficient prin injectare de bolus de adenosina.
In cazul AVRT si AVNRT continue cu functie ventriculard pastrata, terminarea acuta poate fi
obtinuta cu ajutorul verapamilului, dacé copilul este mai mare de 1 an, sau propafenona la
copilul mai mic sau daca verapamilul a fost ineficjent. Amiodarona administrata intravenos
este medicatia de electie in toate cazurile cu functie ventriculara redusa (fractia de ejectie a
ventriculului stdng <45%). Terminarea acutd si profilaxia tahicardiei atriale sau jonctionale
ectopice se obtin cel mai bine cu medicamente din grupa 1c, cum ar fi propafenona sau
flecainida sau un medicament din grupa 3, ca sotalolul sau amiodarona. Terapia antiaritmica
cronica la nou nascut, sugar $i copilul mic cu AVRT sau AVNRT cunoaste o abordare
etapizata, pornind de la un betablocant, continuand cu sotalol sau propafenona, ajungand in
final la amiodarona sau 0 combinatie de medicamente in.caz de esec. Terapia antiaritmica
cronicd se recomanda pana la varsta de aproximativ 5 ani, avand in vedere faptul ca
tahicardia cunoaste un grad inait de rezolutie spontana pana la aceasta varsta. Ablatia
transcateter prin radiofrecventa este terapia de preferat la copiii peste 5 ani si ca o ultima
solutie la sugar, in cazul in care terapia medicamentoasa antiaritmicd esueaza sau daca
aparitia efectelor secundare severe necesitd oprirea terapiei antiantmice. Efectele
proaritmogene secundare ale medicamentelor din clasa 1 §i 3 sunt de temut mai ales la
copiii cu miocard suferind. De aceea este-obligatorie dispensarizarea electrocardiografica
periodica frecventa dupa initierea in spital a ‘terapiei medicamentoase.

ANTIARRYTHMIC DRUG THERAPY IN PEDIATRIC PATIENTS

U. Bauersfeld
University Children’s Hospital Zurich, Switzerland

Antiarrhythmic drug therapy is the preferred treatment for acute termination o_f taqhycardia
and prophylaxis of tachycardia recurrences in the first few years of live. Likewise early
postoperative tachycardias are often treated with antiarrhythmic drugs for‘ a I!muted time
period. Acute termination of the most common supraventricular tachycardias in pediatric
patients, atrioventricular reentrant tachycardias (AVRT) and A\( podg reentrant tachycardlas
(AVNRT), are best achieved with adenosine intravenous bolus injection. In case of incessant
AVRT or AVNRT with preserved ventricular function acutg termination can lbe achleved wnth
verapamil if the child is older than 1 year or propafer)one in th_e younger child or if verapamnl
fails. Intravenous amiodarone is the preferred antiarrhythmic drugv f0( all instances w1t.h
reduced ventricular function (LV ejection fraction < 45%). Acute termnnatupn and prophylaxis
of automatic atrial or junctional ectopic tachycardias is best achieved wnh a class 1c drug
such as propafenone or fiecainide or a class 3 drug such as sotalol or amloqarone. In some
patients combination therapies of these drug; are necessary. Chronic antna(rhythmnc dr_ug
therapy in newborns, infants and young children with AVRT or AVNRT is a stepwise



approach starting with a Betablocker first and then proceeding to sotalol or propafenone and
finally amiodarone and combination therapies in case of failures. Chronic antiarrhythmic drug
therapy is recommended till about 5 years of age as tachycardias show a high spontaneous
resolution rate up to this age group. Radiofrequency catheter ablation is the preferred
therapy in children older than 5 years and a last resort in infants if antiarrhythmic drug
therapy fails or severe drug side effects necessitate cessation of antiarrhythmic agents.
Proarrhythmic side effects of class 1 and class 3 drugs are of concern especially in children
with a diseased myocardium. Therefore close electrocardiographic follow-up are mandatory
after in-hospital initiation of these drug therapies.



MOARTEA SUBITA PRIN ARITMII VENTRICULARE MALIGNE LA
COPILUL SPORTIV

Angela Butnariu, A. Leucuta

Clinica Pediatrie 3
Universitatea de Medicina si Farmacie “luliu Hatieganu” Cluj-Napoca

Aritmiile ventriculare maligne care se coreleaza cu activitatea sportiva, survin la indivizi cu
cord indemn sau aparent indemn si conduc la sincope, moarte subitd sau moarte subita
esuatd. Moartea subitd la copiii §i adolescentii sportivi apare in plina stare de sanitate
aparentd. Este un eveniment rar, dar cu impact psihosocial devastator si ratd de
supravietuire redusd. Cele mai cunoscute cauze specifice de moarte subitd de origine
cardiaca la copilul si adolescentul sportiv includ: sindromul QT lung, sindromul Brugada.,
sindromul Wolf Parkinson White, tahicardia ventriculard primara, fibrilatia ventriculara
primara, hipertensiunea pulmonara primara, cardiomiopatia hipertrofica, anomalii de artere
coronare, displazia aritmogena de ventricul drept, commotio cordis. O datd diagnosticate,
fiecare dintre aceste entitdti beneficiaza de o terapie specificd. Sunt necesare strategii de
preventie a mortii subite de cauza cardiaca la copiii/adolescentii sportivi, prin depistarea
factorilor de risc si prin instruirea profesorilor si a elevilor asupra tehnicilor de resuscitare
cardiorespiratorie.

SUDDEN DEATH DUE TO MALIGNANT VENTRICULAR
ARRHYTMIAS IN THE SPORTS PERFORMING CHILD

Angela Butnariu, A, Leucuta

3rd Clinic of Pediatrics
University of Medicine and Pharmacy ,luliu Hatieganu” Clui-Napoca

Malignant ventricular arrythmias which correlate with sport activities show up irjn individuals
with normal or normal seeming hearts and lead to syncope, sudden death or avoided 5udde_n
death. Sudden death in children and adolescents appear in the state ot apparent health. It is
a rare event, but with devastating psychosocial effects and reduced survival ratgs. Thg most
known specific causes of sudden death of cardiac origin in the sports perfqrmmg child and
adolescent are: long QT syndrome, Brugada syndrome, WPW syndrome, primary ventricular
tachycardia, primary ventricular fibrillation, primary pulmonary hyp.ertensnon,. hypertrophlc
cardiomyopathy, abnormalities of the coronary arteries, arrythmoge_mc dysplasna of the nght
ventricle, commotio cordis. Once diagnosed, each one of this entities be_nefnt of a specific
therapy. Strategies of preventing sudden death in sports performing children and
adolescentsare necessary, by discovering the risk factors and by educating teachers and
students about cardiopulmonary resuscitation.



Introducere

Efortul fizic organizat ca activitate sportivd presupune un stres emotional si fizic care poate
reprezenta un factor trigger pentru cordul susceptibil generdnd disritmii rapide si/sau
insuficienta coronariana. Acestea se pot exprima clinic ca sincopa de efort sau chiar moarte
subita la efort.

Moartea subita (MS) de cauza cardiaca la copiii si adolescentii sportivi apare in plina stare
de sanatate aparenta. Este un eveniment rar, dar cu impact psihosocial devastator si rata de
supravietuire redusa. Astfel, Berger et al. apreciaza ca MS la efort 1a elevii sportivi are o rata
de supravietuire de 1/7, adica doar un copil din sapte prezinta o “moarte subita esuata”.

Date de epidemiologie

La copii gi adolescenti riscul de MS este apreciat la 1:200.000, spre deosebire de adulti la
care riscul este mult mai mare (300.000-400.000/an)

MS la copii se raporteaza in timpul sau imediat dupa competitii sportive. Un review din
literatura sugereaza ca MS se coreleaza mai frecvent cu anumite tipuri de sporturi, respectiv
baschetul si fotbalul. Rationamentul pentru care sunt incriminate in primul rAnd aceste
sporturi nu este destul de clar, dar se poate specula ca este vorba de intensitatea mare a
solicitarii fizice si psihice.

S-a constatat ca 90% dintre MS se petrec in prezenta profesoritor i a colegilor.

Date clinice

In spiritul prezentul articol, aritmiile ventriculare maligne sunt acele tulburari de ritm cardiac
care se coreleaza cu activitatea sportiva, survinla indivizi cu cord indemn sau aparent
indemn si conduc la sincope, moarte subita sau moarte subita esuata.

Factorii de risc cardiac pentru activitatea sportiva includ:

1. Boli cardiace anterior necunoscute

Cord fara leziuni structurale: sindrom QT lung, sindrom Brugada, sindrom Wolf Parkinson
White, tahicardia ventriculara primara si fibrilatia ventriculara primara, hipertensiunea
pulmonara primara

Cord cu leziuni structurale: cardiomiopatie hipertrofica, anomalii de artere coronare, displazia
aritmogena de ventricul drept, sindrom Marfan.

2. Cord anterior indemn: commotio cordis, droguri (cocaina si alte droguri stimulante)

Cele mai cunoscute cauze specifice de moarte subita de origine cardiaca la copilut si
adolescentul sportiv

Sindromul QT lung se prezinta ca forme congenitale cu transmitere autosomal

dominanta ( sindromul Romano-Ward si sindromul Lange-Jervel-Nielsen care evolueaza cu
surditate congenitald) sau ca forme dobandite. Electrocardiografic se inregistreaza
QTc>0,44 sec (fig. 1). Factorii de risc pentru sindromul QT lung sunt reprezentati de istoric
de MS la tineri, sincopa, convulsii, surditate congenitala.
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Fig1. Sindrom QT lung



Pacientii pot dezvolga tahicardii ventriculare adrenergic dependente tip torsada de varfuri (fig.
2). Tratamentul profilactic al disritmiilor consta in implantarea unui defibrilator automatic.
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Fig 2. QT lung, tahicardie ventriculara, torsada de varfuri

Sindromul Brugada este 0 entitate mai recent cunoscuta, fiind descris de autorul al carui
nume 1l poarta, in 1992. Se transmite autosomal dominant cu penetrantd completa. Vérsta
medie afectatad este de 30-40 ani, dar s-au raportat cazuri in varsta de o lund pana la 77 ani.
Clinic, pacientii pot prezenta lipotimii, sincope, moarte subita.

Traseul electrocardiografic evidentiaza supradenivelarea ST si unda T negativa in V1,V2,V3,
aspect sugerand un bloc major de ramura dreapta (fig.3). In criza, care poate fi declansata
de efort, se dezvolta torsada de varturi sau fibrilatie ventriculara.
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Fig. 3 Sindrom Brugada

Sindromul Wolf Parkinson White are o incidenta la copii de 0,1%. De cele.n_'nai muite on:
evolueaza cu tahicardii paroxistice supraventriculare. Riscul de moarte subita este rar $i



atunci este vorba de fibrilatie atriald cu QRS-uri largi, ce degenereaza in fibrilatie
ventriculara.
Tratamentul radical consta in ablatia caii accesorii.

Cardiomiopatia hipertrofica in variantele obstructiva si neobstructivad se caracterizeaza prin
hipertrofia peretilor cavitatilor ventriculare, predominent a ventriculului stadng. Modul de
transmitere, in multe cazuri, este autozomal dominant.

Are o prevalenta de 1:500 in populatia generald a USA.

Este cea mai frecventa cauza de MS la tinerii sportivi.

Incidenta anuala a MS prin cardiomiopatia hipertrofica este apreciata la 0,6-1%.

Factorii de risc pentru cardiomiopatia hipertroficd sunt reprezentati de antecedente heredo
colaterale de MS la varstd tanara sau de cardiomiopatie hipertroficd si antecedente
personale de aritmii ventriculare. Diagnosticul este confirmat prin ecocardiografie. Se aplica
tratament betablocant, miectomie.

Anomaliile congenitale ale arterelor coronare sunt reprezentate de urmatoarele variante:
artera coronara stanga din sinusul Valsalva drept, stenoza de ostium coronar ( + stenoza de
arc aortic) artera coronara dreapta din sinusul Valsalva stang, originea anormala a coronarei
stangi din artera pulmonara, compresia arterelor coronare intre aorta si artera pulmonara.
Pacientii cu anomalii congenitale ale arterelor coronare prezintd dureri toracice, sincopa de
efot sau MS la efort. Uneori anomalile sunt o descoperire necropticd. Pe
electrocardiograma de repaus apare aspect de ischemie. In crizd declansata de efort se
inregistreaza aspecte de tahicardie ventriculara sau fibrilatie ventriculara.

Daca aceste anomalii ale arterelor coronare sunt diagnosticate intravitam, se practica
tratament chirugical, corecor sau paliativ.

Displazia aritmogena de ventricul drept este o afectiune identificata la adolescent si adultul
tdnar. Din punct de vedere morfopatologic se caracterizeaza prin plaje de fibroza,
degenerescenta, infiltrare grasa a miocardului ventricului drept.

La efort bolnavii dezvolta extrasistole ventriculare, sincope, fibrilatie ventriculara sau prezinta
moarte subita. Tratamentul de baza consta din amiodarona, betablocant.

Commotio cordis este o entitate descrisa relativ recent la jucatorii de baschet si hochei. in
urma unei lovituri precordiale care surprinde cordul in perioada electrica vulnerabila se pot
declanga tahicardie ventriculara sau fibrilatie ventriculara, amenintatoare de viata. Pentru
profilaxia MS s-au propus scuturi toracice in timpul respectivelor activitati sportive.

Strategii de preventie a MS de cauza cardiaca la copiii/adolescentii sportivi

Pentru prevenirea MS prin aritmii ventriculare maligne in timpul activitatii sportive este
necesara 0 evaluare primara a antecedentelor heredocolaterale si a celor personale
patologice, si un examen examenul obiectiv atent. Orice adolescent cu istoric sau
antecedente pozitive pentru risc cardiac la activitatea sportiva va fi indrumat spre un pediatru
cu specializare de cardiologie sau spre un cardiolog, care va completa examenul clinic
cardiovascular, va recomanda efectuarea unei electrocardiograme si a unei ecografii
cardiace si va lua decizia cea mai corecta.

De asemenea, este necesara educarea profesorilor si a elevilor asupra tehnicilor de
resuscitare cardiorespiratorie, dotarea scolilor sportive cu un defibrilator electric $i instruirea
profesorilor si antrenorilor asupra utilizarii defibrilatorului..

Studii raportate la adult au aratat ca in MS prin fibrilatie ventriculard mortalitatea creste cu
10% pentru fiecare minut de intarziere a defibrilarii.



PACINGUL CARDIAC - DE LA TEORIE LA PRACTICA
R. Ciudin
UMF “C.Davila”, Institutul de Boli Cardiovasculare “Prof. C.C.lliescu” Bucuresti

Pacingul la copil i adolescentul tanar prezintd particularititi si deosebiri importante fata de
cel ale adultilor nu numai privind indicatile de cardiostimulare dar si in ceea ce pri\}este
patologia, tehnica de implant, programarea si urmarirea ambulatorie si nu in ultimul rand
aspectele privind psihologia varstei i comunicarea cu familia. Indicatile de pacing in
populatia pediatricd se raporteaza in mod diferit la parametri EKG si de tip Holter de
frecventa cardiaca in blocul total congenital fatd de cel dobandit. O particularitate o prezinta
bolile cardiace congenitale pre si postoperator la copii ce necesitd cardiostimulare
permanentd precum si alegerea tipului de abord si fixare a sondelor n aceste cazuri.
Dezvoltarea fizicd accelerata cu varsta pune probleme diferite de urmarire ambulatorie a
acestor pacienti. Exista patologii specifice cum ar fi: sincopelor vasovagale, cardiomiopatia
hipertroficd sau prezenta altor tulburari de rifm wventriculare concomitente eventual
necesitand evaluarea indicatiei de cardiodefibrillator implantabil care la aceste varste aduc
dificultati tehnice de implant suplimentare precum si subtilitdti psihologice legate de
necesitatea copilului de a fi purtatorul unui dispozitiv antiaritmic cardiac pe toata durata vietii
sale.Experienta Departamentului de Electrofiziologie cardiaca si Pacing al Institutului de Boli
Cardiovasculare de la Fundeni de aproape 10 ani in pacingul cardiac la copii si tineri
ilustreaza aceste aspecte.

CARDIAC PACING - FROM THEORY TO PRACTICE

R. Ciudin
UMF “C. Davila", Institute of Cardiovasculare Diseases “Prof. DR. C.C. lliescu” Bucharest

Pacing in children and young adolescents shows important particularities compared to the
adult, not only concerning the indications for cardiostimulation, but also the pathology,
implant technique, programation and outpatient follow-up, and, last but npt Igas_t, qspec;s
about the psychology of this age and communication with the family. Pacing indications in
the pediatric population have to be raported differently to the ECG.and Holter parameters qf
heart rate in complete congenital heart block compared to the aquired one. A parpculanty is
represented by the congenital heart abnormalities pre- and postoperative, in chllqren who
need permanent cardiostimulation, and also by the choice of the type of abord and flxatnon of
the probes in this cases. Accelerated physical developmgqt due to age rises different
outpatient follow-up problems in this patients. There are specific pathologies, like: vasoyagal
syncope, hypertrophic cardiomiopathy and the presence of othef c.onc.omltent‘ ventricular
rythm disturbances which, eventually, need evaluation of the indication of implantable
cardiodefibrillators which, in this age, rise technical implantatwon duﬁICU!tnes and also
psychosocial subtilities connected with the necessity of the child to be the carrier of a cardiac
antiarrythmic device for his whole life. The experience of almost 10 years _of the
Electrophysiology and Pacing Department of thevln.stntute'of Qardlovaswlar Diseases
Fundeni in cardiac pacing of children and youngsters is illustrating this aspects.
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BRADIARITMIl NEONATALE

A.G.Dimitriu', Violeta Streanga’, Maria Stamatin?, Roxana lliescu?

" Clinica | Pediatrie UMF lagi
2. Disciplina de Neonatologie UMF lagi

Aritmiile cardiace survin $i in perioada neonatala i mai ales la prematur dar cu o incidenta -
RDmai redusa fata de alte varste. Desi la nou nascut bradiaritmiile sunt mai putin frecvente
fatd de tahiaritmii si predomina in general formele clinice benigne si cu prognostic favorabil,
in numeroase cazuri asemenea bradiaritmii sunt deosebit de severe si necesita o terapie
intensiva. Principalele mecanisme fiziopatologice in bradiaritmiile neonatale sunt: tulburari in
formarea impulsului si tulburari de conducere atrioventriculare. In prima categorie sunt
descrise bradicardia sinusala-in relatie deseori cu apneea $i hipoxia perinatala si disfunctia
nodului sinusal, cu forma cea mai severa, boala nodulului sinusal, cel mai adesea consecinta
unor interventii de chirurgie cardica. In cadrul tulburarilor de conducere atrioventriculare sunt
incluse blocul av. Gr.ll —tip Mobitz |l si mai ales blocul av .gr.lll, frecvent asociat cu lupusul
eritematos sistemic sau alte colagenoze materne. Avand in vedere ca unele dintre aceste
bradiaritmii sunt prezente si in viata intrauterind, putand conduce la complicatii majore de
tipul hidropsului fetal, este evocat rolul ecocardiografiei fetale in precizarea diagnosticului.
Tratamentul antiaritmic si uneori cel invaziv de implantare de pacemaker permanent
trebuiesc bine individualizate si aplicate doar formelor severe §i sau cu risc de evolutie
nefavorabila

NEONATAL BRADIARRYTHMIA
A.G.Dimitriu', Violeta Streanga', Maria Stamatin?, Roxana lliescu?

'\ Clinica | Pediatrie UMF lasi
2 Disciplina de Neonatologie UMF lagi

Cardiac arrhythmias are less frequent- _in ' new born especially in premature. Even
bradyarrhytmias are less frequent then tachyarrythmias with benign forms and favorable
prognosis , severe forms requiring intensive care may be present. The main mechanisms in
neonatal bradyarrythmias are: disorders of impulse formation and disorders of
atrioventricular conduction. In the first category are described sinus tachycardia (related to
perinatal apnea and hypoxia) and sinus node dysfunction with the most severe form , sick
sinus syndrome, usually after cardiac surgery. Atrioventricular block Mobitz 1l and Il degree
atrioventricular block, frequent associated with maternal LES and connectivites are included
in atrioventricular conduction disorders. Fetal echocardiography is useful to diagnose fetal
bradyarrhythmias (with major complications as fetal hydrops). Only severe forms and those
with high risc require antiarrhythmic therapy and sometimes implantable pacemaker.



Antmiile cardiace, desi mai rare ca la alte varste ale copilulu. nu sunt intalnite in mod
neobisnuit in perioada neonatala.

Din punct de vedere a frecventei, tahiaritmiile survin mai frecvent fata de bradiaritmii.

Bradiaritmiile, mai ales cele cu severitate deosebitd, sunt cel mai frecvent
diagnosticate in unitatile de terapie intensiva neonatala, survenind ca o consecintd a unor
factori determinanti precum hipoxia sau dezordini electrolitice sau metabolice. Bradiaritmiile
sunt mai frecvente la prematuri decét n.n. la termen.(2,4,5)

Monitorizarea Holter a ritmului cardiac in unitatile de terapie intensivd neonatala
permite evidentierea unui mare numnar de tiputi de disritmii $i sau tulburari de conducere,
care nu sunt decelate doar de EKG efectuate de rutind sau cind exemenul clinic surprinde o
aritmie cardiaca. Numai monitorizarea Holter pentru lungi perioade de timp permite o
cunoastere reala a incidentei, maturii si severitatii disritmiilor survenite cel putin in primele
zile de viata si totodata o interpretare cat mai corecta a unor asemenea modificari evidentiate
pe EKG de rutina(s).

Limitele normale ale frecventei cardiace sunt apreciate variabil de diferiti autori:
*dupd Park(5) : frecventa cardiacd medie in repaus la nou nascut este situata intre 110 si
150 batai/ minut, variind in functie de starea de somn sau activitate intre 80 si 190 batai/
minut(frecvente extreme considerate in limitele normalului : nou nascutul la termen 75-230
batai/ minut si prematur : 75-230/minut)

*dupa Task Force Report 2002(9 ) limitele normale ale ritmului cardiac la nou néscut variaza
in functie de varsta:-

Varsta Frecventa Cd ( bpm)
0-1 zile 93-154(123)
1-3 zile 91-159(123)
3-7 zile 90-166(129)
7-30 zile 107-182(149)
1-3 luni 121-179(150)

Bradiaritmiile neonatale-mecanisme de producere(4,5,7):

I.tulburari in formarea impulsului:

- bradicardia sinusala

- pauza oprire sinusala

- bloc sinoatrial de iesire

- ritm lent de scapare-bradicardie jonctionala

- boala nodulului sinusal - sick sinus syndrome - sdr. bradicardie-tahicardie
I1.Tulburari de conducere atrioventriculare:

-bloc atrioventricular gr |i

-bloc atrioventricular gr il

I. Tulburari in formarea impulsului:
Bradicardia sinusala poate fi definita(7) :
** |a fat: ritm sinusal in repaus sub 100 bpm
** |a nou nascut ritm sinusal cu frecventa < 60 bpm in somn, respectiv < 80 bpm in stare de
veghe
Bradicardia sinusala fetala _
Cauze:  tonus autonomic crescut « contractii uterine
« tratament matern cu digoxin, betablocante, blocanti calcici, etc.
Diagnostic: prin ecocardiogratie fetala M-mode sau prir1 l?oppler pulsatil.
Prognostic : * bradicardia tranzitorie — prognostic bun, fara tratament ) '
*bradicardia persistentd — prognostic rezervat, aceasta survenind adesea in stadiul

terminal
Bradicardia sinusalé la nou nascut o
Etiologie2,5,6,7,8): **apnee **hipoxie ' 'facndozi o
*= tulburari electrolitice ( hiperpotasemie, hipocalcemie) *“hipotermie hnpo}urOIdue
** afectiuni SNC **terapii medicamentoase la nou-nascut sau mama

=+ tonus vagal crescut (plasarea unui tub nazo-gastrica sau intubatie traheala, varsaturi,
reflux gastroesofagian)
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** malformatii cardiovasculare complexe
** postchirurgie cardiaca, prin lezarea directa a nodulului sinoatrial sau a arterei acestui
(interventiile Mustard si Senning, procedura Fontan)
Pauza sau oprire sinusald : - ocazional si la n.n. la termen sau prematuri
- toxicitate digitalica
- hiperkaliemie

Formele tranzitorii de bradicardie sinusald pot fi datorate unei distunctii sau deprimari
temporare a nodului sinusal reversibile dupa rezolvarea afectiunii (leziunii) cauzale sau
incetarea predominentei vagale (ex. plasarea unui tub nazo-gastric, etc.) , decl nu vor avea
nici un fel de consecinte ulterioare. In schimb formele de bradicardie care survin dupa
interventii chirurgicale care implica in mod deosebit atriul sunt consecinta lezarii importante a
nodulului sinusal si implicit a unei disfunctii sinusale majore, care poate fi agravata si de
asocierea uneori a unei tulburari de conducere atrioventriculare.

La prematuri, mai ales, de o deosebitd importanta este relatia apnee-bradicardie.
Apneea, indiferent de etiologia sa: depresie sau imaturitate a SNC, cauze obstructive de
apnee sau formele mixte, se complicd  asociaza frecvent de bradicardie dersaturare in
oxigen a sangelui, agravand situatia noului nascut.

Bradicardia este in general rezultatul unei stimulari reflexe vagale ca raspuns la
hipoxie. Majoritatea cazurilor de bradicardie / desaturare sunt precedate de apnee, chiar
daca aceasta a fost sau nu observata si s-a putut interveni la timp. Incidenta recurentei si a
prelungirii apneei si bradicardiei depind in mare masura de varsta gestationald: survin la
majoritatea n.n. cu varsta gestationala sub 30 saptamani, la 50 din cei cu varsta intre 30 si
32 saptamani , doar la 10 din cei cuvarsta de 34-36 saptamani si este rara la nn la termen.
Chiar daca imaturitatea de dezvoltare a SNC la prematur constituie de departe cauza cea
mai importanta de apnee-bradicardie, este obligatorie investigarea si a celorlalte cauze de
bradicardie la acesta varsta(7).

Diagnostic: ECG: ritm sinusal cu frecventa cardiaca inferioara normalul pentru varsta
Mentinerea bradicardiei sinusale si dupa administrarea de atropina ridica suspiciunea bolii
nodulului sinusal
Diagnostic diferential:
** cu pauza sinusala (pauza lunga intre bataile sinusale sau ritm lent de scapare, cu interval
PP care nu este un multiplu exact al intervalului PP din ritmul sinusal)
** cu blocul sino-atrial de iesire (intervalul PP din timpul bradicardiei este un multiplu exact al
intervalului PP din ritmul sinusal-unda P sinusala dispare intermitent prin blocajul impulsului
in nodulul sinusal).
Toate aceste disritmii se insotesc de ritmuri ectopice de scapare (cu originea la nivel atrial,
nodulul AV sau la nivel ventricular) = indica depresia sau disfunctia NSA.
Tratament:
+nou-nascut cu cord normal si stabil hemodinamic: nu necesita tratament, doar corectia
cauzei
+la cei cu hemodinamica critica: corectia cauzei + cresterea F.Cd cu atropina -efect
vagolitic: 0,02 mg /kg iv in bolus ) sau izoproterenol -efect betaadrenergic: 0,05-0,5mcg &g
piv continua)(3)
*nou-nascutii cu CMP  post hipoxicd sau miocarditd pot s& nu raspunda fa tratament
medical = stimulare ventriculara temporara
&bradicardia postchirurgie cardiaca si sdr. tahicardie-bradicardie din boala NSA
=> pacemaker implantabil.
Boala nodulului sinusal - Sick sinus syndrome
Este rezultatul unor anomalii ale nodulului sinusat sau ale cailor de conducere atriale sau ale
ambelor(Behrman)
Poate apare : in absenta unor cardiopatii congenitale, rareori forme idiopatice
miocardite
cel mai frecvent survine dupa interventii chirurgicale cardiace, mai ales switch
atrial (Mustard, Senning, Fontan) pentru TVM



Nodulul sinusal nu mai este capabil sa constituie pacemakerul cardiac dominant sau
fe impulsuri cu o frecventd mai redusa ca normalul, inducand o varietate de aritmii:
ardie sinusala severa, oprire sinusala cu scapari jonctionale, ritmuri ectopice atriale
nctionale uneori lente, FA FiA, tahicardie paroxistica supraventriculara si * risc pentru
itmii atriale, bradi - tahiaritmii-alternantd de bradicardie profunda dupa o perioada de
sardie.
*ori este asimptomatic, poate fi diagnosticat pe EKG de suprafata, dar poate declansa
$incopa sau chiar moarte subita

{: criterile Kugler pentru disfunctia nodulului sinusal, una sau mai multe dintre
#toarele modificari(citat de 8)

*bradicardie sinusala *aritmie sinusala severa
*pauze sinusale sau opriri sinusale *bloc sinoatrial de iesire
*bradiaritmie / tahiaritmie *tahicardie prin reintrare in nodulul sinusal

“tahicardie prin reintrare atriala (ex.Flutter atrial / Fibrilatie atriald)
#ment. Trebuie orientat in general in functie de frecventa cardiaca(2,5,7,8):

ru bradicardiiile severe: atropina iv in bolus sau izoproterenol in piv continua
Fritmice pentru tahiaritmiile supraventriculare; propranolol, chinidind, procainamida,

nu sunt totdeauna eficace si chiar pot induce o bradicardie simptomatica(Behrman)

u pacientii cu manifestari clinice severe poate fi utild imolantarea unui pacemaker
Fnent a demand( de tip atrial demand AAl, dual-chambered demand sau triggered
§. sau ventricular demand DDI).
| I.Tulburari de conducere atrioventriculare
kV gradul i
ip Mobitz | (Wenckebach):

e adesea in somn si in situatiile cu tonus vagal crescut (intoxicatia digitalica, HIC)
rogreseaza spre o tulburare de conducere mai grava

semnificatie clinica i nu ecesita tratament

tip Mobitz il: poate apare la nou-nascut:

ord normal sau cu malformatii congenitale de cord

ari de conducere intraventriculare (QRS largi)
entul se adreseaza cauzei declangatoare
le cazuri, mai ales de bloc av grll tip Mobitz 1l cu grad inalt poate fi util un.pacemaker
ctic
V gr. lll (complet) datorat unor defecte structurale ale sistemului de conducere, situate
icei deasupra bifurcatiei fascicolului Hiss (complexe QRS fine), in 40% din cazuri fiind
at cu MCC(21% cu DSA si 13% cu PCA(5,7,8).
% risc de moarte subita in primul an de viata.
ri de risc de moarte subita: - F.Cd persistent < 55/minut

- 1.Cd datorata MCC asociate - anomalii Cd semnificative

- Extrasistolie. Ventriculara -sdr. QT lung
i factori de risc impun pacing precoce .

Far3 factorii de risc sau MCC severe : toleranta buna pana in copilarie _

La nou-nascutul cu BAV gr.lll, debutul afectiunii este aproape intotdeauna intrauterin
rat inca din saptdmana 17 de gestatie, Michado M.V et al 1988, citat de 7))
nta : enecunoscuta la fat .

enou-nascut ; 1/15000 - 1/20000 de nou-nascuti vii.

complet poate apare:
| po as%(::lat Ct:) defecte structurale cardiace(25 - 30% din cazuri) (TVM , CAV ,etc)
+N.n din mame cu:
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**LES ( stransa legaturd intre nivelul crescut de autoanticorpi materni si prezenta
BAV complet la nou-nascut— Autoanticorpi materni de tip IgG fatd de antigenele Ro(SSA),
Ls (SSB) si sau U1 - ribonucleoproteine — transplacentar la fat(90% din pacienti au
asemenea anticorpi) = circulatia fetala si lezeaza axul de conducere AV. Ac. IgG anti Ro ar
afecta canalele de Ca si sau alte mecanisme implicate in automatism sau in producerea
potentialului de actiune de Is nivel sinusal.

**sdr.Sjogren ,arritd reumatoida, dermatomiozita, sdr.autoimun nediferentiat,
conectivite mixte

** boli infectioase (difterie, parotidita,etc)
epe cord normal structural = tulburare primara embriologicad a sistemului de
conducere
erareori blocul av gr.lil la nn este dobandit, survenind ca o complicatie a chirurgiei
cardiace, sau dupa miocardita severa, tumori cu sediul la nivelul sistemului de conducere
sau supradoza; medicamentos
Tabloul clinic depinde de : -severitatea bradiaritmiei
- frecventa ritmurilor de scapare jonctionale sau ventriculare
- asocierea sau nu a unor cardiopatii congenitale severe
Mai ales in formele izolate pot fi si total asimptomatici sau sa prezinte :

- hidrops fetal - oboseala - intoleranta la efort
In absenta unor manifestari clinice evidente, deseori diagnosticul este precizat in medie la
varsta de 7 luni(7).

Diagnostic:

ela fat: *bradicardie fetald < 100 bpm = sugestivd pentru BAV complet Este necesara
confirmare ecocardiografica fetala mod M sau Doppler pulsatil care pot arata: ritm atrial
regulat, cu frecventa

normala pentru varsta gestationala (aprox. 140 bpm); ritm ventricular regulat, cu frecventa 50
— 100 bpm, complet disociat de ritmul atrial.

*asocierea BAV complet cu hidrops fetal ,prezenta unor anomalii cardiace
congenitale reprezentand un risc important.de -~ decompensare cardiaca si moartea fatului
in uter
e la nou-nascut:

Clinic: bradicardie 40 - 80 bpm; variabilitate mica a FC, chiar la efort;
ECG: eunde P cu ritm regulat si frecventd normala pentru varsta si complexe QRS rare,
care

survin regulat, dar complet disociat de ritmul atrial, cu frecventa 40 — 80 / min.

¢ Aspectele ritmului ventricular de scapare poate indice atat sediul blocului cat si sa
constituie un element de prognostic:

-Sediul blocului  deasupra fasciculului His=sritmul ventricular de scapare este relativ rapid,
complexe QRS fine=prognostic bun.
-Sediul blocului  distal de fasciculul His=sritmut ventricular de scapare este lent, complexe
QRS largi=>prognostic nefavorabil.
Tratament(dupa 5,7,8 ):
®la fat:
ofat cu cord normal structural si fara hidrops fetal— prognostic bun—fara tratament;
ofat cu hidrops fetal si varsta gestationald aproape de termen—cezariana (nasterea naturala
poate agrava starea fatului );
ofat cu hidrops fetal si la care nasterea imediata nu este posibila:
—pentru o miocardita fetalda— dexametazona la mama(blocheaza anticorpii materni)
—cresterea debitului cardiac fetal:
¢ cresterea frecventei ventriculare (atropin-like, betatlagonisti: ritodrine, terbutalina)-rar
eficiente
¢ inotrop pozitive(digoxin)
— stimulare ventriculara fetala transvenoasa / transtoracica—exceptional
® la nou-nascut: depinde de prezenta |.Cd, debitul cardiac scazut, semne clinice severe
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*Cd N fara hidrops fetal: tolereaza FV > 55/ min; FV < 50/ min—pacemaker implantabil
« Cd N structural si hidrops fetal—tratarea 1.Cd congestive (dobutamina, dopamina, digoxin,
diuretice) + izoproterenol i.v.(cresterea FV) -FV < 50/ min— pacemaker implantabil
ecord cu defecte structurale complexe: pacemaker + chirurgie reparatorie—adesea deces
*BAV complet cu complexe QRS largi (bloc distal de fasciculul His) — pacemaker
implantabil.
Indicatii pentru pacing permanent :
-Clasal : - Bloc av gr.lll cu ritmuri de scapare cu QRS largi sau disfunctie
ventriculara
- Bloc av gr.lIt la NN si sugar cu F.Cd < 50-55/minut

-Clasall ; — bloc av gr.lll Ig nn mi sugar cu F.Cd < 50/minut sau pauze
ventriculare bruste cu o lungime de 2-3 ori lungimea ciclului Cd.
— bloc av gr.lll la n.n. asimptomatici, sugari x copii cu MCC si F.Cd de
repaus < 35/minut sau pauze ventriculare > 3 sec.

Aspecte particulare de bradiaritmie la prematur(4): bloc av functional la prematur:
secundar hipocalcemiei precoce in primele 72 h hipocalcemia este prezenta la 50% din n.n
(Oppe, Redstone)= p.i.v calciu gluconic opreste aritmia. Hipoparatiroidismul tranzitoriu este
frecvent intalnit la n.n. si induce aparitia unei hipocalcemii, uneori deosebit de severe.

Fishbein(citat de 4) descrie la prematur asociere a hipocalcemiei cu bloc av

Bradicardile intalnite in serviciile de reanimare neonatalad sunt datorate in principal
hipoxiei dar si unor 'dezechilibre ionice, mai ales ale K (hiperkalemia perturba fluxut de Na
transmembranar) si sau ale calciului, hipocalcemia prelungind faza 2 (de platou) a
potentialului de actiune si avand drept rezultat pe EKG prelungirea intervalului QTc.

La prematurii cu stress, hipoxie sau anoxie a fost evidentiatd o cresterea a secretiei de
tirocalcitonina: factor suplimentar ce prelungeste durata hipocaicemiei.

Prematurii cu detresa respiratorie idiopatica sunt cei mai expusi: hipocalcemie prin aport
scazut, hiperfosfatemie (fosfati endogeni datorita cresterii catabolismului).
Este deci evidenta utilitatea monitorizani EKG pentru QTc toti n.n. cu bradicardie, blocul av
putand fi o manifestare a hipocalcemiei si care poate fi usor tratat

In concluzie: bradiaritmiile neonatale ‘a céaroro incidentd nu este de neglijat, pot in
formele cu manifestdri clinice severe si constituie probleme deosebite de diagnostit
tratament si prognostice care adesea este rezervat. Depistarea unora dintre aceste
bradiaritmii chiar din viata intrauterind prin ecocardiografie fetald, permite unele masuri
terapeutice imediate dar si pregatirea pentru conditiile in care se va desfasura nasterea si
sau evolutia lor postnatala.

Un loc aparte revine bradiaritmiilor severe secundare chirurgiei cardiovasculare
neonatale, fie sub aspectul bolii nodulului sinusal sau a blocului av.gr Ili, la care nu rareori
terapia medicala este pitin eficienta si impune implantarea de pacemakeri permanenti.

Nu in ultimul rand, intre cauzele medicale ale bradiaritmiilor neonatale trebuie avute
in vedere hipoxia perinatala si tulburarile metabolice, care trebuiesc atent monitorizate si
tratate prompt, cu rezolutia bradiaritmiilor respective
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SINDROMUL QT LUNG (SQTL)
A. G. Dimitriu, Violeta Streanga
Clinica | Pediatrie, UMF lasi

Sindromul QT lung este o tulburare a repolarizarii ventriculare, determinata de alterari ale
curentilor ionici transmembranari de sodiu s§i potasiu §i caracterizat prin prelungirea
intervalului QT, responsabil de producerea torsadei de vart si moarte subita. Masurarea
corecta a intervalului QT se realizeaza de la inceputul complexului QRS pana la sfarsitul
undei T, in derivatia D, aplicdndu-se apoi corectia in functie de frecventa cardiaca, conform
formulei Bazett: QT¢ = QT (sec) / v R-R+see). Sunt considerate normale valori ale QTe mai
mici sau egale cu 0,44 secunde. Se cunosc doua forme de SQTL: forma congenitala, pentru
care au fost identificati 6 loci genetici corespunzatori celor 6 subtipuri de SQTL congenital si
forma dobandita. Diagnosticul SQTL congenital se stabileste pe baza manifestarilor clinice,
cea mai importanta fiind sincopa indusa de stres, a istoricului familial - membri de familie
diagnosticati cu SQTL sau moarte subitd de originé cardiaca la membri de familie cu varsta
sub 30 ani - si modificarilor ECG: interval QT > 440 ms, bradicardie, variatii ale morfologiei
undei T, aritmii ventriculare. SQTL dobandit este mult mai frecvent decét sindromul QT lung
congenital, datorita multitudinii de factori determinanti: diselectrolitemii, medicamente,
bradicardia marcata, ischemia miocardica, intoxicatia cu organofosforate, abuzul de cocain3,
hemoragia subarahnoidiana, etc. Tratamentul de urgentd, in timpul accesului de torsada
care nu se remite spontan si determina consecinte hemodinamice, consta in cardioversie
sau administrare de magneziu. Tratamentul pe termen scurt, pentru prevenirea recurentelor
de torsada, include: corectia tulburarilor electrolitice subjacente, administrare de magneziu,
potasiu, stimulare cardiacd temporard transvenoasa, metode utile atat pentru formele
congenitale cét si pentru cea dobandita.Tratamentul pe termen lung necesar pacientilor cu
SQTL congenital vizeaza prevenirea recurentelor de torsada prin scurtarea intervalului QT¢
si include: agenti beta-blocanti, simpatectomia toracica stanga, implantarea unui pacemaker
permanent sau cardioverter-defibrilator.

LONG QT SYNDROME
G. Dimitriu, Violeta Streanga
F' Clinic of Pediatrics, UMF lagi

Long QT syndrome is a disorder of cardiac repolarization caused by afterations in the
transmembrane potassium and sodium currents, characterized by prolongation of the QT
interval, causing torsade de pointes and sudden cardiac death. The QT interval is best
measured in surface ECG lead II, form the beginning of the QRS complex to the end of the T
wave. Then it must be corrected for the heart rate, using Bazett's formula: QT¢ = QT (sec) /
v B=R{seC) A QT greater than 0,44 sec. is considered prolonged. There are two forms of
QTL syndrome: congenital, with six subsets and acquired. The diagnosis of LQT depends on
the clinical features, the most important being syncope with stress, the family history — family
members with definite LQT or unexplained sudden cardiac death at age < 30 years among
immediate family members — and the ECG findings: QTc > 440 ms, T-wave alternans,
bradycardia, ventricular arrhythmias. The acquired LQT is much more frequently seen,
caused by: electrolytic imbalance, drugs, marked bradycardia, myocardial ischemia, cocaine
abuse, organophosphorus compound poisoning, subarachnoid hemorrhage, etc. Short-term
treatment: immediate cardioversion should be done in situation where torsades does not
terminate spontaneously and results in hemodynamic compromise. The short-term
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treatment, which is aimed at prevention of the recurrences of torsades, includes: correction
of the underlying electrolyte abnormalities and administration of magnesium, potassium,
temporary transvenous cardiac pacing, which are useful for both congenital and acquired
forms of the LQT. Long-term treatment, which is mandatory for congenital LQT and is aimed
to prevent the recurrences of torsades by shortening the QTc interval, includes: oral B-
adrenergic blockers, left thoracic sympathectomy, permanent pacemaker placement and
implantation of cardioverter-defibrilator.
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Sindromul QT lung este caracterizat prin prelungirea intervalului QT, responsabil de
producerea torsadei de varf si moarte subiti.SQTL este o tulburare a repolarizarii
vevntriculare, determinata de alterdri ale curentilor ionici transmembranari de sodiu $i potasiu.
M§sqrarea corecta a intervalului QT se realizeaza de la inceputul complexului QRS pana ia
starsitul undei T, in derivatia Dy, aplicandu-se apoi corectia in functie de frecventa cardiaca,
conform formulei Bazet:QT¢ = QT (sec) / v R-R (sec). Sunt considerate normale valori ale
QT¢ mai mici sau egale cu 0,44 secunde (tabel I)

Valorile QT n functie de varsta si sex (milisecunde)

1-15ani Aduit sex masculin Adult sex feminin
Normal < 440 < 430 < 450
Granita 440 - 460 430 - 450 450 - 470
Alungit < 460 >450 * > 470

Prelungirea intervalului QT este un factor de risc pentru moarte subitd de origine cardiaca
independent de varsta pacientului, istoricul de infarct miocardic, frecventa cardiacid sau
istoricul de consum de medicamente; pacientii cu QT¢ > 440 ms au un risc de 2 pana la 3 ori
mai mare de moarte subita cardiaca fatd de ceicu QT¢ < 440 ms.Se cunosc doua forme de
SQTL: forma congenitala si forma dobandita.

SQTL CONGENITAL

SQTL congenital este 0 anomalie genetica a repolarizarii ventriculare determinata de mutatii

ale genelor care codifica proteinele transmembranare ce constituie canalele ionice de sodiu

si potasiu. Din punct de vedere electrofiziologic, aceste mutatii incetinesc inactivarea
curentului intern depolarizator de sodiu sau intarzie activarea curentului extern repolarizator
de potasiu, rezultdnd o crestere a  postdepolarizarii i dispersia repolarizarii, ambele
contribuind la fenotipul final al sindromului. SQTL a fost descris pentru prima data de Jervell
si Lange-Nielsen in 1957, ca un sindrom ce asocia surditate congenitala, interval QT lung

sau torsada varfurilor, sincopa sau moarte subita si transmitere autosomal recesiva. In 1963,

Romano, iar in 1964, Ward au descris aceleasi modificari asociate intervalului QT lung, cu

transmitere autosomal dominanta. Ulterior au fost identificati 6 loci genetici corespunzatori

celor 6 subtipuri de SQTL:

- QTL1, in care gena mutanta este situatd pe cromozomul 11 $i este responsabila de
aparitia ambelor tipuri — Jervell-Lange-Nielsen si Romano-Ward, reprezentand
aproximativ 50% din genotipurile QTL familiale;

- QTL2, reprezentand aproximativ 45% din genotipurile familiale, in care gena mutanta
este localizata pe cromozomul 7,

- QTL3, in care gena mutanta este situatd pe cromozomul 3 si reprezinta aproximativ 5%
din genotipurile familiale;

- QTL4, in care gena mutanta este situata pe cromozomul 4,

- QTLS, in care gena mutanta este situata pe cromozomul 21;

- QTLS, in care gena mutanta este situatd, de asemenea, pe cromozomul 21.

Cazurile sporadice apar ca rezultat al unei mutatii spontane.

DIAGNOSTICUL SQTL CONGENITAL

Se stabileste pe baza manifestérilor clinice, istoricului familial si modificarilor ECG.

« Manifestarile clinice sunt variate, fiind determinate de aritmii ventriculare
(extrasistole ventriculare, tahicardia ventriculara, torsada vartfurilor) i includ:

- simptome minore: vertij, palpitatii;



- simptome majore: - convulsii
- sincopa
- moarte subita.

La pacientii cu SQTL, sincopa sau moartea subita sunt adesea precipitate de: efort,
inot, oboseald (deprivare de somn), stimuli auditivi, stres emotional: mahnire, spaima,
durere, teama, furie, uimire.

SQTL congenital se manifesta, de obicei, inaintea vérstei de 40 ani, in special in
copilarie i adolescenta. Varsta la care apare prima manifestare a bolii depinde de genotipul
familial.

o Istoricul familial: sincopa de etiologie neprecizata sau moarte subita la membri

de
familie tineri.

¢ Modificarile ECG:

- interval QT¢ > 440 ms. Trebuie precizat faptul ca nu toti pacientii cu QT prelungit au
sindrom QTL, dupa cum nu toti pacientii cu SQTL au intervalul QT prelungit in repaus (7,
14). Astfel, s-a constatat cd 6 — 12% din pacientii cu SQTL au intervalul QT¢ normal in
repaus. La acestia se urmaresc celelalte criterii de diagnostic.

- cresterea dispersiei repolarizarii ventriculare

- bradicardia sinusala cu pauze sinusale este prezenta la mai mult de o treime din
cazurile cu SQTL congenital, la care intervalul QT al ultimei batai sinusale care precede
debutul aritmiei este foarte prelungit (a se vedea mecanismul torsadei).

- variatii ale morfologiei undei T:

- unde T intarziate, cu amplitudine mica

- unde T prelungite, cu baza larga
- unde T bifazice
- unde T crenelate;
--unde T bifide, bizare
-unde T alternante
- unda T normald dupa un segment ST prelungit

Alternanta undei T, in polaritate sau amplitudine, prezenta in repaus, dar, mai ales,
dupa stres emotional sau fizic, reflecta instabilitatea electrica din timpul repolarizarii; poate
precede accesul de torsada varfurilor.

- aritmii ventriculare: - extrasistole ventriculare

- tahicardia ventriculara
- torsada vérturilor
- fibrilatia ventriculara.

Mecanismul torsadei

Initierea torsadei depinde, de obicei, de aparitia unei pauze in activitatea electrica,
creata de un ciclu cardiac mai lung, care poate fi rezultatul bradicardiei sau al unei
extrasistole. Secventa tipica a ciclurilor cardiace care initiaza torsada este aceea de ,scurt-
lung-scurt”: o bataie sinusala este urmata de o extrasistola (ciclu scurt); aceasta este urmata
de o bataie sinusala dupa o pauza postextrasistolica (ciclu lung), iar aceasta bataie sinusala,
care are un interval QT lung care o precede, este urmata de o bataie ventriculara (ciclu
scurt), care este prima bataie a torsadei.

CRITERII DE DIAGNOSTIC SQTL (1993)

CRITERII PUNCTE
ISTORICUL CUINIC
Sincopa
- indusa de stres 2
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- in absenta stres-ului - - ' o ,7 .1
Surditate congenitala o o o B 0,5

ISTORICUL FAMILIAL e
Membri de familie diagnosticati cu SQTL 1
Moarte subita de origine cardiaca la membri de familie cu varsta sub 30 ani 0,5

MODIFICARI ELECTROCARDIOGRAFICE

QT o o
> =480 ms B . 3
460 — 470 ms L o 2
450 ms (sex masculin) . 1
Torsada varturilor o 2
Unde T alternante 1
Unda T crenelate in 3 derivatii , 1
Frecventa cardiacd scézuta pentru varsta (bradicardie < percentila 2) 0,5
Scor: < 1 punct: probabilitate mica de SQTL
2-3 puncte: probabilitate intermediara
> = 4 puncte: probabilitate mare.
Criterii de diagnostic in sdr. QT lung (1985) (10)
CRITERII MAJORE CRITERII MINORE
Interval QT prelungit (QT¢ > 440 msec.) Surditate congenitalad
Sincope induse de stres Episoade de unde T alternante
Membri de familie cu SQTL Frecventa cardiaca scazuta

Tulburari de repolarizare
ventriculara

Diagnostic pozitiv = 2 criterii majore , sau
1 criteriu major + 2 criterii minore .

METODE DE DIAGNOSTIC (INVESTIGARE)

» ECG de efort poate releva:
- absenta scurtarii intervalului QT in timpul efortului;
- imposibilitatea atingerii frecventei cardiace maxime ca raspuns la efort;
- alungirea exagerata a QT in timpul perioadei de recuperare (1 minut) dupa
efort,
- alternanta nudelor T,
- aritmii ventriculare.
» Monitorizarea ambulatorie Holter — evidentiaza:



- perioadele de bradicardie sau bloc atrioventricular
- modificarile undei T
- aritmii ventriculare.

» Perfuzia de catecolamine — poate fi utila pentru identificarea pacientilor cu SQTL la care
intervalul QT este normal in repaus. La pacientii fard LQTS, administrarea de
catecolamine induce scurtarea intervalului QT odata cu cresterea frecventei cardiace;
dimpotriva, la cei cu SQTL ascuns (nemanifest ECG), intervalul QT va fi prelungit dupa
perfuzia de catecolamine.

SQTL DOBANDIT

SQTL dobéandit este mult mai frecvent decat sindromul QT lung congenital, datorita
multitudinii de factori determinanti, cel mai des implicati fiind diselectrolitemiile si
medicamentele.

Conditii care prelungesc repolarizarea ventriculard si predispun la aparitia torsadei
varfurilor (9, 12):

» medicamente — fereastra terapeutica mica
— interactiuni medicamentoase cu inhibarea sistemului enzimatic al
citocromului P450
» tulburari electrolitice: hipopotasemia, hipomagneziemia, hipocalcemia
» conditii medicale: - bradicardii — bradicardie sinusala severa
- bloc atrioventricular gr. 11, Il
- bloc sinoatrial
- boala nodului sinusal
- boli cardiace - ischemia miocardica
- insuficienta cardiaca congestiva
- cardiomiopatii: dilatate, hipertrofice
- miocardita
- boala Kawasaki
- tumori-cardiace
-endocrinopatii— hiperparatiroidism, hipotiroidism, feocromocitom

- afectiuni neurologice: - encefalita
- hemoragia subarahnoidiana
- traumatism cranian
- cauze nutritionale: - infometare, alcoolism, anorexie nervoasa
- afectiuni hepatice
- abuzul de cocaina
- intoxicatii cu organofosforate
- neuropatia autonomica
- boala SIDA.

MECANISMUL SQTL INDUS DE MEDICAMENTE SI AL TORSADEI VARFURILOR (12)

Blocarea canalelorde K____ * K" intracelular si | curentului de repolarizare

Postdepolarizare rapida 1 duratei potentialului de actiune in fibrele

Purkinje si miocite fata de celulele epicardice
si endocirdice

activitate declansata (triggered) 1 heterogenitatii (dispersiei) repolarizarii

\ ‘yntriulare
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-

bloc unidirectional cu aparitia de circuite de reintrare intramurale

nesustinutd ¢ torsada varfurilor — > sustinuta

sincopa degenerare in fibrilatie ventriculara si stop cardiac

Alungirea intervalului QT se datoreste blocarii canalelor de potasiu, efect
electrofiziologic cunoscut in cazul substantelor antiaritmice. Acelasi mecanism este intalnit si
in cazul unor medicamente cu actiune noncardiovasculara, efectul de blocare a canalelor de
potasiu apartinand substantei parentale si nu metabolitilor sai; de aceea, orice tulburare de
metabolizare datorita fie unui polimorfism sau variatii genetice in activitatea sistemului
enzimatic — citocromul P450 — fie interactiunii intre droguri care blocheaza izoenzimele
acestui sistem (CYP 3A4, CYP 2D6) duce la aparitia efectelor proaritmice (1).

De asemeni, in timp ce !a unele substante efectul proaritmic este dependent de doza
(antipsihotice, antidepresive), la altele acesta se poate manifesta indiferent de doza sau
concentratie (chinidina) (2).

Unii autori considera ca prelungirea intervalului QT secundard administrarii unui
medicament este un fenomen specific, care indica faptul ca pacientul poate fi predispus
genetic, avand o forma minora sau atenuata de SQTL congenital (7), deocarece s-a constatat
ca principalul canal ionic blocat de medicamente este acelasi cu cel afectat in cadrul formei
congenitale LQT,. Prin urmare, apare ipoteza posibilitatii prezentei unui locus QTL in familie,
ceea ce duce, logic, la extinderea precautiilor privind administrarea de medicamente care
alungesc QT la ceilalti membri ai familiei. Alti factori implicati in facilitarea alungirii intervalului
QT de catre medicamente ar fi: hipertrofia ventriculara stdnga, ischemia miocardica si fibroza
miocardica. La pacientii cu aceste conditii, utilizarea drogurilor care alungesc QT se va face
cu prudenta.

Medicamentele implicate in prelungirea intervalului QT sunt: antiaritmicele de clasa |
si Ill, antihistaminice (terfenadina si  astemizolul), anticolinergice (cisaprid), antibiotice:
macrolide (eritromicina, claritromicina), chinolone {(grepafloxacin, sparfloxacin, levofloxacin),
biseptol, antifungice (ketoconazol), antimalarice (chinina), antipsihotice (haloperidol) si
antidepresive triciclice (1, 2, 4, 8). Cele mai numeroase rapoarte se referd la cisaprid (3, 11,
13), la care s-au descris cazuri de torsada varfurilor atunci cand este asociat cu substante
care-i inhibd metabotizarea (eritromicina) (6). De altfel in unele state, cisapridul si
antihistaminicele mentionate au fost scoase din uz. Se observa ca lista de mai sus cuprinde
atat medicamente cu efecte cardiovasculare (antiaritmicele), cat i substante apaitinand altor
clase, unele din ele larg folosite in mod curent: eritromicina, claritromicina, biseptolul.

Aparitia torsadei varfurilor indusa de administrarea unui medicament este favorizata
de prezenta unor factori de risc (5):

- sexul feminin

- bradicardia

- interval QT prelungit anterior

- QT¢ prelungit in timpul tratamentului

- modificari ale undei T in timpul tratamentului

- diselectrolitemii: hipopotasemia, hipomagneziemia

- injectare intravenoasa rapida

- doze mari de medicament

. asocierea cu un alt drog cu efect inhibitor asupra sistemului enzimatic implicat in

metabolizare

- hipertrofia cardiaca

- asocierea de diuretice

- cardioversie recenta pentru fibritatie atriala

- factori genetici.
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De aceea, administrarea unui medicament care prelungeste intervalul QT impune o
serie de precautii (5):
- efectuarea unei ECG inainte de inceperea tratamentului si repetarea ei in timpul
tratamentului;
- respectarea dozelor recomandate, fara a le depasi;
- verificarea nivelului seric de potasiu, mai ales atunci cadnd este asociat un diuretic
kaliuretic.
Asadar, administrarea unuia dintre aceste medicamente la un pacient cu intervalul
QT alungit anterior (congenital sau prin tulburari electrolitice) sau asocierea a doua
substante care prelungesc intervalul QT creste riscul de aparitie a efectelor proaritmice.

TRATAMENT

Tratamentul de urgenta, in timpul accesului de torsada care nu se remite spontan si
determina consecinte hemodinamice consta in cardioversie sau administrare de magneziu.

Tratamentul pe termen scurt, pentru prevenirea recurentelor de torsada, cunoscut
fiind caracterul recidivant, include:

» Corectia tulburarilor electrolitice subjacente.

» Administrare de magneziu. Sulfatul de magneziu este foarte eficient pentru
tratamentul imediat al torsadei cat si pentru supresia pe termen scurt a recurentelor de
torsada si este agentul de prima intentie atat in SQTL congenital, cat si pentru forma
dobéndita. Doza: bolus unic 2 grame de sulfat de magneziu iv in 2-3 minute, urmat de
perfuzie cu ritm de 4 — 4 mg/minut; in caz de recurentd, se repeta bolusul initial. Modul exact
de actiune al magneziului in prevenirea recurentelor nu este clar cunoscut; efectul sdu pare
mediat de blocarea curentului de sodiu.-Magneziul nu scurteaza semnificativ intervalul QT si
nu are un rol semnificativ pe termen lung.

» Administrare de potasiu. Administrarea de potasiu este considerata ca avand
un important rol adjuvant la terapia cu sulfat de magneziu, mai ales la cazurile cu nivel seric
de potasiu la limita inferioara. Datele unor autori sugereaza ca la pacientii cu SQTL, nivelele
serice la limita superioara a normalului sunt preferate celor in limite inferioare.

» Stimulare cardiaca temporara transvenoasa la o frecventa de aproximativ
100/minut este eficientd in prevenirea recurentelor pe termen scurt, atat pentru formele
congenitale, cét si pentru cele dobandite, mai ales la pacientii cu bradicardie sau pauze
sinusale. Stimularea cardiacad previne aparitia-pauzelor si scurteaza intervalul QT¢, prin
amplificarea curentului repolarizator de potasiu ca rezultat al cresterii frecventei cardiace.

» |soproterenolul intravenos actioneaza prin cresterea frecventei cardiace, mai
ales la pacientii cu bradicardie si pauze. Se administreaza in perfuzie intravenoasa continua,
in doze suficiente pentru a mentine frecventa cardiaca in jurul valorii de 100/minut. Datorita
efectelor sale adrenergice, nu se utilizeaza la pacientii cu SQTL congenital, ¢ci numai la cei
cu QTL dobéandit; din aceleasi motive utilizarea sa la pacienti cu boli structurale cardiace se
va face cu prudenta.

Tratamentul pe termen lung nu este necesar, in general, cazurilor cu QTL dobandit,
deoarece intervalul QT se normalizeazd dupa corectia cauzei declangatoare. Exceptie
constituie cazurile cu QTL dobandit si boala nodului sinusal sau blocuri atrioventriculare, la
care pauzele sau bradicardia pot precipita aparitia torsadei.

Dimpotriva, la pacienti cu SQTL congenital, tratamentul pe termen lung vizeaza
prevenirea recurentelor de torsada prin scurtarea intervalului QT si include: agenti beta-
blocanti, implantarea unui pacemaker permanent sau cardioverter-defibritator.

Blocantele beta-adrenergice protejeaza de precipitarea torsadelor prin efectele lor
fiziologice asupra receptorilor beta-adrenergici: propranolol 2-3mg/kg/zi, dar toate
betablocantele sunt eficiente. Doza va fi crescutd astfel ca, la testul de efort maximali,
frecventa cardiaca sa nu depaseasca 130/minut. Tratamentul va fi continuat toata viata; la
cazurile la care bradicardia este trasatura predominantd a sindromului, tratamentul va fi
suplimentat cu implantare de pacemaker.
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Simpatectomia toracica stanga. Pornind de la ipoteza ca tulburarea repolarizarii
ventriculare se datoreste unui defect primar al inervarii simpatice cardiace constand in
activitate subnormala a simpaticului cardiac de partea dreapta, ceea ce duce reflex la o
activitate sporitd a simpaticului stdng, fenomene care produc o cascada de modificari
electrofiziologice si biochimice, afectdnd mecanismele ionice si crescand sensibilitatea
cordului la catecolamine, simpatectomia toracica stanga a fost practicata ca terapie de linia a
doua la pacientii nonrespondenti la tratamentul cu betablocante. In prezent, este tot mai larg
inlocuitd cu implantarea de pacemaker sau cardioverter-defibrilator.

Implantarea unui pacemaker permanent este metoda standard adjuvanta
tratamentului cu betablocante la pacienti simptomatici in pofida dozelor mari de
betablocante, precum si la cazurile fa care bradicardia este trasdtura dominanta a
sindromului. Frecventa stimularii trebuie ajustata pentru normalizarea intervalului QT.

tmplantarea unui cardioverter-defibrilator se utilizeaza atunci cand asocierea terapiei
beta-adrenergice §i stimularii cardiace esueaza in prevenirea episoadelor sincopale sau
cand evenimentul initial este un stop cardiac resuscitat. Din cauza aritmiilor potential letale si
a riscului ca terapia betabiocantda sa esueze, multi electrofiziologi prefera utilizarea
cardioverter-defibrilatorului implantabil ca prima linie terapeutica in prevenirea mortii subite
cardiace fa toti pacientii simptomatici cu SQTL congenital. Dispozitivul nu previne aparitia
torsadei, dar previne moartea subitda cand torsada se prelungeste sau degenereaza in
fibrilatie ventriculara. De aceea, pentru a preveni aparitia torsadei, utilizarea betablocantelor
va continua in paralel cu implantarea cardioverter-defibrilatorului.

Terapia specifica mutatiei se adreseaza canalului ionic mutant; astfel, blocantele
canalelor de sodiu, flecainide si mexiletine par a fi benefice in SQTL;, care este cauzat de
mutatia unei gene ce codificad canalul cardiac de sodiu. Ambele medicamente scurteaza
semnificativ QT si QT¢. Alti blocanti ai canalelor de sodiu (lidocaina, fenitoina, pentisomide),
precum si activatori ai canalelor de potasiu (nicorandil, pinacidil) si blocanti ai canalelor de
calciu se afld in studiu; pentru moment, aceste medicamente pot fi utilizate ca adjuvante la
terapia standard.

Screening-ul memobrilor de familie include:

- inregistrarea ECG pentru toti membri de familie ai pacientilor cu SQTL (fiecare copil
al unui parinte cu sdr. Romano-Ward are 50% sansa de a mosteni gena pentru SQTL);

- inregistrarea ECG pentru toti membri de familie ai unui pacient cu moarte subita;
identificarea intervalului QT¢ prelungit, alaturi de anomalii ale undei T este sugestiva pentru
diagnosticul de SQTL drept cauza de moarte subita la membrul de familie decedat.

Screening-ul genetic de rutina nu este fezabil in mod curent, deoarece doar 60% din
familiile diagnosticate cu SQTL pot fi genotipate.

Tratamentul pacientilor asimptomatici constd in utilizarea pe termen lung a
betablocantelor la doza la care frecventa cardiaca sa nu depaseasca 130/minut in timpul
testului de efort maximal. Se recomanda tratarea tuturor pacientilor asimptomatici cu varsta
sub 40 ani din momentul in care au fost diagnosticati, deoarece nu se poate prevedea care
pacient va deveni simptomatic, iar moartea subita poate fi prima manifestare a bolinj Este
necesara educarea pacientilor cu QTL privind riscul de moarte subita, precum si avertizarea
lor cu privire la medicamentele care pot precipita aparitia torsadei varfurilor.

MEDICAMENTE CARE ALUNGESC QT SI PRECIPITA TORSADA

ANTIARITMICE
. clasa ! A (TdV raportata). chinidina, procainamida, disopiramida, ajmalina
- clasa IC: encainide, flecainide (QTL)
- clasa Il (TAV raportata): amiodarona, sotalol, bretilium, ibutilide, dofetilide
- blocante ale canalelor de calciu (TdV raportata): bepridil

ANTIPSIHOTICE

. tioridazin, clorpromazin, haloperidol, droperidol, imipramina, doxepin, litiu (TdV
raportata)
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- amitriptilind, nortriptilina, cloralhidrat, etc.(QTL)

ANTIHISTAMINICE

- terfenadina, astemizol, difenhidramina (TdV raportata)
- hidroxizin, loratadina (QTL)

ANTIBIOTICE $I ANTIMALARICE

- eritromicina, claritromicind, pentamidina, clorochina, amantadina, grepafloxacin,
(TdV raportata)
- ketoconazol, chinina, biseptol (QTL)

SIMPATICOMIMETICE

- salmeterol (QTL)

AGONISTI SEROTONINERGICI / ANTAGONISTI

- ketanserin, cisaprid (TdV raportata)

IMUNOSUPRESIVE

- tacrolimus (TdV raportata)

HORMONI ANTIDIURETICI

- vasopresina {TdV raportata)

ALTELE

- adenozina, organofosforate, cocaina (QTL)
- probucol, papaverina (TdV raportata)
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PREDISPOZITIA GENETICA $i DISRITMIILE CARDIACE

D. Dumbrava

UMF ,Carol Davila” Bucuresti, Spitalul Clinic de Urgenta pentru Copii, ,Maria Skiodowska
Curie”

La ora actuala, genetica si medicina genomica aplicate la patologia cardiovasculara restrang
in permanenta spectrul afectiunilor « idiopatice », furnizdnd totodatd date fundamentale
asupra procesului patologic si a cunoasterii lui in profunzime, pana la nivel molecular.
Impactul actual al medicinii genomice devine astfel major in definirea si diagnosticarea
afectiunilor cardiovasculare, intelegerea influentei factorilor externi, de mediu, evaluarea si
explicarea prognosticului, stabilirea celor mai adecvate strategii terapeutice. Spectrul
afectiunilor cardiace cu substrat genetic este larg, mergand de la boli structurale la afectiuni
cu substrat pur electrofiziologic. Se prezinta date actuale asupra disritmiilor cele mai bine
studiate din punct de vedere genetic, implicatiile practice asupra prognosticului, stratificarii
riscului si alegerii terapiei optime.

GENETIC PREDISPOSITION AND CARDIAC DYSRRHYTMIAS

D. Dumbrava

UMF ,Carol Davila” Bucuresti, Spitalul Clinic de Urgenta pentru Copii, ,Maria Sklodowska
Curie”

Nowadays, both genetics and genomic medicine, applied to cardiovascular pathology, limit
constantly the range of “idiopathic” diseases. They also supply fundamental data on the
pathological process and its profound knowledge to molecular level.Thus the genomic
medicine has a major impact on defining and diagnosing cardiovascular diseases, in
understanding of external factors’ influence, in' evaluating the prognosis or establishing the
most adequate therapy.There is a wide range of cardiac diseases with genetic component,
going from structural diseases up to pure-electrophysiologic substratum.The paper presents
actual data on the best studied dysrhythmias from the genetic point of view, as well as
implications on their prognosis, risk stratification or best therapy option.
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In arul 2003 s-au aniversat 50 de ani de la descoperirea si publicarea de céatre James
Watson si Francis Crick a structurii moleculare a acizilor nucleici (,Molecular Structure of
Nucleic Acids: A Structure for Deoxyribose Nucleic Acid’), achizitile ulterioare ducand
progresiv la stabilirea structurii genomului uman precum si a celui a aproximativ 1000 de
virusuri gi 100 de bacterii.

In urma cu 50 de ani medicina genomica in general (termenul a fost introdus in urma
cu aproximativ 15 ani),si implicit genetica cardiovasculara nu existau ca discipline medicale.
La ora actuala ele restrang in permanenta spectrul afectiunilor ,idiopatice” furnizand totodata
cunostinte fundamentale asupra procesului patologic si cunoasterea in profunzime a
patogeniei acestuia pana la nivel molecular.

Impactul actual al medicinei genomice este major in definirea si diagnosticul
afectiunilor cardiovasculare,evaluarea si explicarea prognosticului acestora si stabilirea celor
mai adecvate strategii terapeutice.

Din punct de vedere istoric bolile monogenice (rezultate din relatia ,0 gena - un
caracter”), transmise dupad modul mendelian,sunt primele cunoscute.La ora actuald sunt
catalogate aproximativ 800 de afectiuni avand trasaturi fenotipice distince, rezultate din
mutatii genetice transmise mendelian dupd modul autosomal dominant sau recesiv,X-linkat
sau mitocondrial (Online Mendelian Inheritance in Man).

Notiunile de dominant si recesiv sunt valabile pentru fenotip. Dintre aceste afectiuni
monogenice,mai mult de 1/3 au 0 componenta cardiovasculara.

Anul 1977 anuntd inceperea cunoasterii secventialitati ADN-ului i posibilitatea
focalizarii genelor pe cromozomifacandu-se trecerea spre relatia ,0 gena - o proteina”
(adica,la nivel molecular o gena controleaza secventa aminoacizilor intr-o proteina).Efectul
unei gene poate fi influentat de interactiuni cu alte gene (,modificatoare”) si,uneori,cu anumiti
factori de mediu ce produc 0 expresivitate si/sau o penetranta incompleta.

Anul 1980 deschide deceniul in care se initiaza cartografierea genomului
uman,pentru ca in 1987 sa poatd fi publicatd prima hartd a genomului uman.Evolutia
ulterioara este rapida,pana in prezent fiind identificate si localizate (mapate/cartografiate)
aproximativ 1300 de gene din cele 30.000-35.000 presupus a face parte din genomul uman
(ce codifica peste100.000 de proteine; Human Genom Project). Se spera ca in urmatorii 5-10

ani toate aceste gene sa fie identificate.
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Fig.1 Imagine comparativa a genelor identificate pe cromozomul 1 (Milewicz
DM Circulation,2000).
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Fig.2 Localizarea genelor cunoscute in prezent avand implicare in patologia cardiovascutara.
(Milewicz DM, Circulation,2000).

Spectrul afectiunilor cardiace familiale/genetice este larg,mergand de la boli
structurale la afectiuni cu substrat pur electrofiziologic. Anomalile genetice pot interesa
sarcomerul (proteinele sarcomerului) sau canalele ionice (ne referim la afectiunile cardiace
asociate cu disritmii si nu la patologia cardiovasculara in general).

Tabel 1 Spectrul afectiunilor genetice ce asociaza disritmii
Afectiuni Afectiuni
structurale electrice
CMPH CMPD Displazia Boala Sd.Brugada

aritmogena  de | Lev,Lenegre
VD
Sarcomerul Canale
ionice

{ CMPD - cardiomiopatie dilatativa; CMPH- cardiomiopatie hipertroficd,vD -
ventricul drept).

Riscul de producere a unor disritmii,precum si modu! lor de manifestare pe plan
clinic/fenotipul clinic,rezulta din interactiunea dintre elementul genetic si factorii de mediu. Au
fost identificate mai multe mutatii genetice ce au permis 0 mai bund cunoastere a
mecanismului patogenic la nivel molecular al unor disritmii,unele dintre ele avand risc letal.
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in @nsamblul tulburarilor de ritm si de conducere,numarul celor cu substrat genetic

este relativ scazut,cele mai bine studiate disritmii cardiace cu o componentd genetica bine
stabilita fiind :

- sindromul de QT lung (SQTL);

- sindromul Brugada ;

- displazia aritmogena de ventricul drept ;

- fibrilatia atriala familiala,

Acestora li se adauga cardiomiopatiile familiale insotite relativ frecvent si de tulburari

de ritm si de conducere; alte afectiuni avand o posibila componenta genetic sunt prezentate
in tabelul 2.

Tabel 2

+ Disritmii ventriculare
- sindromul de QT lung (SQTL)
- sindromul Brugada
- tahicardia ventricutara polimorfa catecolgminergica
- tahicardia ventriculara (si fibrilatia ventriculard) idiopatica

+ Disritmii supraventriculare
- boala de nod sinusal si fibrilatia atriala familiala
- sindroamele de preexcitatie

¢ Tulburarile de conducere intracardiaca progresive
- boala Lev
- boala Lenegre

+ Cardiomiopatii familial/genetice asociate cu disritmii
- displazia aritmogena a ventriculului drept
- cardiomiopatia hipertrofica
- cardiomiopatia dilatativa.

Sindromul de QT lung

Sindromul de QT lung (SQTL) este o afectiune a canalelor ionice cardiace
caracterizatd prin prelungirea perioadei de repolarizare ventriculara,insotitd de un risc
crescut de producere a unor disritmii ventriculare (tahicardie ventriculara polimorfa/torsada
varturilor fibrilatie ventriculara) al caror corespondent clinic poate fi sincopa,convulsiile sau
moartea subita.

Incidenta: pentru formele congenitale este apreciata la 1 :3000 - 1:5000 persoane.

Forma congenitala este considerata ca fiind responsabila de producerea unui numar
semnificativ de morti subite in populatia pediatrica.

Ca urmare a marii varietati a formelor clinice de manifestare/prezentare initiala

(convulsii, o . .
sincopa,moarte subita,aparute la acesti pacienti ca rezultat al disritmiilor ventriculare,mai
ales torsada varfului,o forma de tahicardie ventriculard polimorfa avand un traseu ECG
caracteristic), foarte multe cazuri ramén nediagnosticate. }

Din punct de vedere electrofiziologic,intervalul QT mésoaré durata~ totala a
depolarizarii $i repolarizarii ventriculare.Alungirea lui ref.lecté intérzuert_aa anormala a acestO(
fenomene electrice si, are ca substrat 0 serie de mutatii ce genereaza defecte structurale si
functionale ale canalelor ionice de Na si K.

Pe langa formele congenitale exista i alti factori/conditii ce pot genera o alungire a

intervalului QT, precum :
- unele medicamente
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- cocaina ;
- tulburari electrolitice : hipoK,hipoCa,hipoMg ;
- ischemia miocardica;
- hemoragia subarahnoidiana.
In unele cazuri,alungirea intervalului QT nu apare pe ECG efectuatad in repaus,ea
devenind
vizibila cu ajutorul unor teste de efort sau farmacologice.

Tabel 3
Medicamente ce trebuiesc evitate la pacientii cu LQTS

Preparate ce pot prelungi intervalul QT
o Antiaritmice din clasa 1-A : disopiramid,quinidina,procainamida
¢ Antiaritmice din clasa3 : amiodarona,sotalol

. Derivati de fenotiazine
haloperidol,proclorperazina,prometazina,trietilperazina,thiotrixene
. Antibiotice macrolide

azitromicina,claritromicina,eritromicina,tacrolimus,troleandomicina
o Antidepresive triciclice : amitriptilina,desipramine,doxepin,imipramina,nortriptilina
¢ Antifungice : econazol,fluconazol flucytosine,ketoconazole,myconazole
¢ Antihistaminice : astemizol,cimetidina,difenhidramina terfenadina
e Alte preparate
cisaprid,cloroquina,ciclosporina,doxorubicina,adrenalina;halothane,
litium,indinavir,moxifloxacin,pentamidina, TMP-SMXs.a.

Preparate ce potenteaza alungirea QT prin asociere cu cele mentionate :
Bepridil,cimetidina, diltiazem,lovastatin,metoproloi,nifedipine fenitoin,propranclol timolol,
verapamil, warfarina.

Anomalia poate fi de origine familiala/genetica transmisa dominant sau recesiv,sau
dobandita.

Din punct de vedere fiziopatologic sunt afectate canalele ionice de potasiu si de sodiu
de la nivelul cardiomiocitului implicate -in_transmiterea semnalului electric,ca rezultat a
mutatiilor de la nivelul genelor ce codifica proteine din structura acestora.

Hipofunctia canalelor de potasiu (rapide IKr — ,rapid delayed rectifier current” sau
lente — IKs — ,slow delayed rectifier current” ),sau hiperfunctia celor de Na,va determina
prelungirea potentialului de actiune si alungirea intervalului QT.

In multe situatii,mai multi membri ai familiei sunt purtatori,dar datoritd penetrantei
reduse a genelor patologice nu au manifestari clinice,iar intervalul QTc este normal. Ca
urmare,un interval QT normal la parinti nu elimina posibilitatea de LQTS familial/congenital.

Clasificarea sindromului de QT lung (SQTL)
Sindromul este impartit in 4 categorii :

- sindromul Romano-Ward;

sindromul Jervell si Lange ~ Nielsen;

forma genetica sporadica (prin mutatii spontane);
forma dobandita.

¢ Sindromul Romano - Ward:

- transmisie autosomal dominantd (recent s-au descris §i cazuri cu transmisie
recesiva) ;

- este forma familiala cea mai frecventa de SQTL,;

- mutatie la una dintre cele 5 gene ce codifica structura canalelor ionice la nivelul
miocardului ;
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- tenotip pur cardiac (adica modificari ECG si manifestari clinice legate numai de
cord); absenta implicarii i a altor organe ;

- copiii unei persoane cu acest sindrom au 50% sanse de a mosteni gena
anormala ;

- penetranta redusa,multe cazuri sunt asimptomatice.

e Sindromul Jervell si Lange-Nielsen : este o forma mai severa de SQTL.
- transmisie : - autosomal dominanta pentru SQTL,si
- autosomal recesiva pentru surditate.

- de cele mai multe ori manifestarea initiala este surditatea neurosenzoriald (de
transmisie) ;

alungirea QT-ului fiind decelata ulterior,
- combinatie de mutatii la nivelul a doua gene diferite de cele din sindromul Romano-
Ward.

e Forma familiala sporadica: primul §i singurul caz dintr-o familie,aparut prin
mutatii ,
spontane /,de novo . Frecventa acestei forme este apreciata la 30% din totalul cazurilor.

e Forma dobéndita a SQTL. Date recente sugereaza si pentru cazurile aparute
secundar administrarii unor medicamente existenta unei predispozitii genetice. Unele mutatii
la nivelul genelor ce codificd canalele ionice cresc sensibilitatea la stimuli mentionati si
predispun la SQTL (mutatii in regiuni critice functional ale unor gene,precum KCNQ1,pot fi
mute din punct de vedere clinic.find puse in evidentd de stimulii mentionati,stimuli ce
provoaca instabilitatea substratului electric).

Pana in prezent au fost identificate 6 tipuri genetice de SQTL si au fost cartografiate:

- 6 locusuri specifice,la nivelul a

- 5cromozomi ( 3,4,7,11 si 21) si,

- identificate 5 din cele 6 gene afectate si aproximativ 129 de mutatii
distincte la nivelul acestora.

Tabel 4 Clasificarea genetica a SQTL

Tip genetic de | Cromozom Gena implicata Canal ionic
SQTL afectat

SQTLA 11p 15-5 KVLQT1 /KCNQ1 IKs

SQTL2 7q35-36 HERG IKr

SQTL3 3g21-24 SCN5A INa

SQTL4 4q25-27 ? ?

SQTLS 2122 minK / KCNE1 IKs si IKr

SQTL6 21922 MiRP1/ KCNE2 IKr

in producerea unui sindrom Romano -Ward pot fi implicate toate cele 5 gene
identificate pana in prezent : KVLQT1 (redenumitd KCNQ1),HERG,SCN5A minK
(redenumitd KCNE1) si MiRP1 (redenumita KCNE2). '

in sindromul Jervell si Lange-Nielsen mutatile se produc doar la nivelul genelor
KVLQT1 si KCNE1 (canalele ionice codificate de aceste gene aflandu-se si la nivelul urechii
interne).

Cele mai multe mutatii se produc la nivelul genelor :

- KVLQT1 aproximativ 45-50% (codifica un peptid din structura canalelor lente de
potasiu — IKs /subunitatea aifa) ; o _

- HERG (human ether — a go-go-related protein) cu 30-35%,ce codifica o subunitate
din structura canalelor rapide de potasiu — IKr.
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ePrima gena identificata in producerea formelor congenitale de LQTS,si cea mai
frecvent implicata a fost KVLQT1,localizatd pe cromozomul 11,si implicatd in functionarea
canalelor lente de K ( IKs). Anomaliile ei intervin in producerea sindromului de tip 1
(LQT1).Sindromul Jervell si Lange-Nielsen fiind expresia homozigota a mutatiei KVLQT1.

In sindromul Romano-Ward,pacientul este heterozigot pentru oricare dintre aceste
mutatii genetice,in timp ce pentru sindromul Jervell si Lange Nielsen trebuie sa aibad doua
alele mutante (gena KVLQT1 intervine $i in producerea fluidului limfatic bogat in K aflat in
canalele semicirculare si organul lui Corti).

Alterarea acestor canale duce la o intirziere a repolarizarii cardiomiocitului si la
alungirea ciclului cardiac.Pana la ora actuala au fost identificate peste 100 de tipuri de
mutatii ale acestei gene.

Simptomele clinice asociate in aceste cazuri apar la efort i emotii puternice.

« in producerea sindromului de tip 2 ( LQT2), gena implicatad este HERG (human
Eag-related gene sau human ether-a-go-go related protein) localizatd pe cromozomul
7.Codifica canalele rapide de K ( IKr). Mutatiile produse la nivelul ei sunt pe locul doi ca
frecventa si importanta clinica.

Simptomele asociate sunt legate de stimuli adrenergici,de cei acustici dar, pot apare
§i in somn.

¢ Pentru tipul 3 genetic de LQTS (LQT3),gena implicatd este codificatd SCN5A si
localizata pe cromozomul 3. Codifica canalele de sodiu de la nivelul cordului (INa).
Anomaliile ei duc la intarzierea inactivarii acestor canale.

Simptomatologia legatd de anomaliile acestei gene apare in repaus si/sau somn.
Gena pare a fi implicata in cazurile de sindrom de moarte subita a sugarului si in disritmiile
induse de unele medicamente.

Alte tipuri genetice de sindrom sunt LQT5 si LQT6,genele anormale fiind codificate

minkK si respectiv MiRP1, localizate pe cromozomul 21 siimplicate in functionarea canalelor
de K.

NB. Gena SCN5A ce codificd subunitatile alfa ale canalelor de sodiu,prin mutatiile suferite
poate fi implicata in geneza mai multor tipuri de disritmii famitiale:
- S8QTL;
- sindromul Brugada ;
- tahicardia / fibrilatia ventriculara idiopatica ;
- tulburarile de conducere intracardiaca progresive.

Implicatii

sQ - exista unele corelatii intre trasaturile traseului ECG si gena implicata (tipul de
TL),

- la pacientii cu SQTL3 se produc mai putine episoade de disritmie ventriculara dar,
mortalitatea este mai mare comparativ cu tipurile 1 i 2 ;

- mutatia influenteaza evolutia clinicid a SQTL ;

- stratificarea riscului in functie de genotip (prevenirea factorilor declansatori oarecum
mai specifici fiecarui genotip ; efort,inot,emotii,stimuli auditivi s.a.) si, eventual,inceperea unui
tratament chiar fa pacientii asimptomatici ;

- terapia genica (corectarea directd a mutatiei) nu este incad posibila,dar pot fi

elaborate unele strategii terapeutice genetic — specifice,adaptate fiecarui tip genetic de
SQTL.

Sindromul Brugada
Sindromul Brugada (SB) este o entitate clinica relativ recentd,comunicata in anul

1992 de catre Brugada P si colaboratori,ce cuprinde :
- supradenivelarea segmentului ST in precordialele drepte ( V1-V3} ;
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- bloc de ramura dreapta;
- susceptibilitatea la tahidisritmii ventriculare unele avand implicit un potential letal
(fibrilatia ventriculara) ;

- moarte subita de origine cardiaca (mortalitatea anuala ar fi de aproximativ 10% in

absenta implantarii unui cardiodefibrilator) ;

- absenta unei boli cardiace structurale.

Debutul este In general tardiv,decadele trei-patru de viata,dar comunicari recente
raporteaza cazuri la varste tot mai mici (formele ,maligne”),existand posibilitatea ca acest
sindrom electric sa reprezinta una din cauzele sindromului de moarte subita a sugarului.

Manifestarile apar in mod tipic in repaus si/sau in somn,riscul de moarte subita fiind
relativ similar pentru pacientii simptomatici si cei asimptomatici.

Heterogenitatea clinica este asemanatoare SQTL sugerand posibilitatea unor mutatii
multiple.

Este o afectiune familiala transmisa autosomal dominant,mutatiile survenind la nivelul
genei SCN5A (localizata pe cromozomul 3g21-24),din acest motiv sindromul Brugada putand
fi considerat drept o afectiune alelica cu SQTL3 (1998).

Heterogenitatea genetica duce la expresivitatea clinica variata ; s-a descris $i un
fenotip ,de tip mixt” (overlap) intre SQTL §i sindromul Brugada (in ambele mutatiile fiind la
nivelul genei SCN5A).

Gena este implicata in codificarea canalelor de sodiu (INa) producand disfunctia
acestora,disfunctie agravata de antiaritmicele ce blocheaza aceste canale.

O data diagnosticat un caz de SB se impune efectuarea ECG la toti membrii familiei
(cu sau fara test de provocare prin utilizarea unui blocant al canalelor de sodiu).

Tahicardia ventriculara polimorfa catecolaminergica

Este si ea o entitate descrisa relativ recent (1983 — Cournel si colab.,respectiv 1995
— Leenhardt si colab),caracterizata prin:

- tahicardie ventriculara polimorfa (avand frecvent aspect bidirectional) ;

- accesele de tahicardie ventriculard sunt declansate de stres,emotii,efort

(catecolaminergic) ;

- traseul ECG de fond/repaus este normal (inclusiv intervalul QT) ;

- absenta unei boli cardiace structurale.

in cazurile dovedite ca avand agregarefamiliala,incidenta este de aproximativ
30%,iar transmisia autosomal dominanta.

Aspectul electric asemanator celui din intoxicatia digitalica este datorat tulburarii
eliberarii calciului din reticulul sarcoplasmic,tulburare accentuatd de stimularea beta-
adrenergica.Substratul genetic al anomaliei se afla la nivelul genelor ce codifica proteinele
implicate in circuitul ionilor de calciu de la nivelu! cardiomiocitului. o

Locusul a fost identificat de catre Swan H si colab. (1999) la nivelul regiunii 1g42-
g43,regiune ce contine genele ce codifica receptorul ryanodinei (hRyR2),proteina cu rol
central in procesul de eliberare a calciului din cisternele reticulului sarcoplasmic.

Tahicardia / fibrilatia ventriculara idiopatica

Este o alta disritmie ventriculara ce survine pe un cord anatomic indemn,a carei
cauza este compiet necunoscutd. Existand unele cazuri §i cu agregare familial_é:sg
presupune O posibila componentd genetica,genele implicate fiind tot cele ce codifica
canalele ionice (SCN5A). .

Pentru unele cazuri se avanseaza ipoteza ca ar fi vorba de forme fruste de sindrom
Brugada (fara supradenivelarea de ST) sau de SQTL (fara alungirea intervalu!ql QT).Intf-E)
alta ipoteza,boala primara ar fi de fapt o cardiomiopatie din grupul celo_r ngclasnflcabnle (farad
elemente clare morfofunctionale de incadrare intr-unul din cele trei tipuri cIasucc_e),ace?sta
determinand instabilitatea electrica generatoare de tahicardie sau / si fibrilatie ventriculara.
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Disritmiile supraventriculare

Cazurile de disritmii supraventriculare cu incidenta familiald crescuta raportate in
literatura,sunt mult mai putine comparativ cu disritmiile ventriculare.Ele asociaza deseori
tulburari de conducere atrio-ventriculara sau intraventriculara si/sau anomalii anatomice.

Pentru boala de nod sinusal frecventa cazurilor ereditare ar fi cuprinsa intre 2-6 %.

In cazul fibrilatiei atriale familiale mutatile sunt situate in regiunea 10q22-q24
(Brugada si colab),regiune in care este,insa,cartografiat si locusul cardiomiopatiei dilatative
familiale (deci,se pune aceeasi intrebare cu privire la afectiunea primara :cardiomiopatia sau
disritmia ?).

Alte cazuri familiale de fibrilatie atriald sunt asociate cardiomiopatiei hipertrofice
familiale si SQTL4,mutatia la nivelul genelor implicate in aceste afectiuni putand a fi
responsabild si de producerea instabilitatii electrice generatoare a fibrilatiei.

Tulburari de conducere intracardiaca progresive
(boala Lev,boala Lenegre,blocul congenital progresiv)

Afectiunea se caracterizeaza prin scaderea progresiva a conducerii intracardiace ca
urmare a unui proces de degenerescenta si scleroza/fibroza la nivelul tesutului specializat de
conducere. Manifestarile initiale sunt strict electrice (diagnosticul fiind pus
electrocardiografic :bloc complet de ramura dreapta,hemibloc antero-superior stang,bloc
atrio-ventricular de grad inalt sau complet),iar pe masura progresiunii leziunilor apar si
manifestarile clinice de tip sincopa gi/sau moarte subita.

In mod cert exista si cazuri cu 0 componenta familiala,penetranta fiind insa variabila.
Heterogenitatea manifestarilor clinice sugereaza si heterogenitatea mutatiilor genetice si
pune problema daca,este vorba de o singura afectiune sau de un grup heterogen de tulburari
de conducere.

Mutatiile posibile ar fi situate la nivelul locusurilor :

- 19g13.2-9 13.3;

- 3921-g24 (gena codificatad fiind tot SCN5A implicata si in sindromul Brugada si

SQTL3).

Sindroamele de preexcitatie

Cel mai cunoscut si mai frecvent dintre ele este sindromul WPW,avand o incidenta de
1-2 cazuri/1000 de locuitorifoarte probabil subestimata,pacienti find deseori
asimptomatici.Incidenta anuald a cazurilor noi este apreciatd la aproximativ 4/100.000
locuitori.

In practica se va face distinctia intre ce inseamna :

- .pattern-ul " WPW,notiune strict electrocardiografica (PR scurt,prezenta undei delta
cu deformarea initiald a QRS,modificarea secundara a fazei de repolarizare) ;

- sindromul WPW care asociaza modificarile ECG cu prezenta crizelor de TSV
simptomatice.

Ipoteza genetica a fost lansata dupa identificarea unor cazuri familiale cu fascicul
dovedit electrofiziologic,transmiterea fiind autosomal dominanta. Tot in sprijinul ipotezei
genetice vine i asocierea sindromului WPW cu unele cazuri de CMP hipertrofica familiala si
cu boala Pompe, afectiune tot genetica. Mutatiile din formele familiale de CMPH asociata cu
WPW sunt localizate la nivelul:

- geneitroponinei | (19q-13.4);

- genei proteinei C cardiace (leaga miozina- 11p11.2);

- gena ? avand locusul 7q3.

Este evidentd heterogenitatea genetica si in cazul formelor familiale de WPW. in
privinta relatiei tulburari de ritm (inclusiv WPW) - cardiomiopatii,ramane de stabilit daca
tulburarile electrofiziologice sunt primare sau secundare,ca raspuns la modificarile
structurale.
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- Cardiomiopatia hipertrofica

Este cea mai comuna afectiune cardiaca monogenica $i cea mai frecventa cauza de
moarte subitad la copil si la adolescent. Este transmisa dupa modul mendelian autosomal
dominant, avand o penetranta si expresivitate variabile. Pe baza evaluarii ecocardiografice a
unor loturi mari de populatie tanara,incidenta ei a fost estimata la 1/500 — 1/1000 persoane
(Maron BJ et al.1995).

Din punct de vedere genetic.este o boala a sarcomerului,produsad de mutatiile
survenite la oricare dintre cele 11 gene ce codifica proteinele contractile ale cardiomiocitului.
Desi mutatia responsabila cu generarea CMPH este mostenita din momentul conceptiei,pot
trece mai multe decade de viatd pana cand expresia clinica a hipertrofiei ventriculare stangi
devine evidenta.Drept urmare, punerea precoce a diagnosticului devine o provocare
deosebita gi aici poate interveni medicina genomica.

Datoritda polimorfismului genetic,simptomatologia si tablourile clinice posibile sunt
foarte variate; indiferent de ele afectiunea este asociata cu un risc crescut de moarte subita.
Este socotita principala cauza de moarte subité la copilul mare si la adolescent. Rata medie
a mortalitatii este de 4% pe an, fiind mai ridicata la copii { 6%/an),comparativ cu adultii.

Defectul genetic intereseaza genele de codificd proteinele contractile ale
sarcomerului, mutatile posibile sunt variate,fapt ce conduce la expresivitatea clinica
variata,evolutia si prognosticul foarte variabil. Unele mutatii determina producerea unei
hipertrofii ugoare,obstructia ejectiei ventriculare stangi fiind minima sau absenta,ele fiind in
schimb asociate cu un risc disproportionat de mare de moarte subiti (de
exemplu,modificarile tropomiozinei).

Prima gena implicata in producerea CMPH ' a fost identificata in anul 1989 (Jarcho et
al. identifica si localizeaza prima gena implicata pe bratul lung al cromozomului 14,gena ce
codifica sinteza lanturilor grele de beta-miozina),pentru ca,in urmatorii 10 ani,numarul lor sa
ajunga la 11 (localizate pe cel putin 4 perechi de cromozomi),iar mutatiile posibile sa fie de
peste 200. Mutatiile intereseaza genele ce codifica proteinele aparatului contractil (tabel 5):

- lanturile grele de beta-miozina

- proteina C cardiaca ce leaga miozina (myosin-binding protein)

- troponina T

- troponina | ( fractiunea | a troponinei)

- alfa-tropomiozina

- actina
- lanturile reglatoare usoare de miozina s.a.
Tabel 5 Mutatiile genetice implicate in producerea unei CMPH
Locus Gena Proteina codificata
14912 MYH7 / myosin heavy chain 7 lanturile grele de beta-
miozina
11p11.2 MYBPC3 /myosin-binding protein c¢,cardiac | proteina C cardiaca
1932 TNNT2 / troponin T 2,cardiac troponina T
19q13.4 TNNI3 / troponin I, cardiac Troponina |
15q22.1 TPM1 !/  myosin  essential light | lanturile usoare de miozina
chain,cardiac
15q14 ACTC / actin,alfa,cardiac muscle actina alfa cardiaca
12q23- MYL2 / myosin regulatory light chain lanturile usoare reglatoare
4.
gi 3 MYL3 / myosin  essential  light | lanturile usoare esentiale
chain,cardiac

Riscul pentru copil de a mosteni de la un parinte aceeasi mutatie patogena este de
50%.

39



Unele mutatii sunt asociate cu un risc crescut de insuficientd cardiaca si de
producere a unor
anomalii electrofiziologice/disritmii,de exemplu:
- mutatia Arg 663 His — de la nivelul lanturilor grele de beta-miozina,creste riscul de
fibrilatie atriala;
- mutatia genei ce codifica subunitatea gama-2 reglatoare a AMPc-protein-kinaza
(cu rol reglator in homeostazia metabolismului energetic celular) se asociaza cu
pre-excitatia ventriculara (7-10% din pacientii cu CMPH asociaza sindrom WPW).
Nu este inca clar daca tulburarile electrofiziologice intalnite la pacientii cu CMPH sunt
primare sau secundare,ca raspuns la modificarile structurale.Aritmiile asociate au origine atat
ventriculara cat si atriald.Moartea subitd nu este in mod obligator legata de o tulburare de
ritm ventriculara.Sincopa poate fi cauzata de ischemie,bradicardie sau o fibrilatie atriald cu
conducere pe fascicul accesor.
Pe langa mecanismul genetic,se mai discuta in unele cazuri implicarea:
- anomaliilor chineticii calciului 1a nivelul cardiomiocitului;
- stimularea excesiva catecolaminergica,
- anomalii ale microcirculatiei intracardiace cu producerea unei ischemii
subendocardice.

Cardiomiopatia dilatativa

In producerea unei astfel de CMP pot fi implicati o mare varietate de factori,trei dintre
acestia fiind mai importanti:

- predispozitia genetica

- autoimunitatea

- miocardita virala.

In majoritatea situatiilor (cam . 2/3) nu se poate,insd,demonstra © etiologie

specifica.Singurete exceptii notabile sunt deficitul sistemic de carnitind si CMP indusa de
antracicline.

Etiologia CMPD:
- cele mai multe cazuri sunt ,idiopatice”
- familial/genetice 25-30%
- specifice/etiologie dovedita:
- infectia / miocardita (cel mai frecvent virald,inclusiv HIV);
- boli neuromusculare (distrofii musculare,ataxia Friedreich s.a.);
- boli de colagen/vasculite;
- anomalii coronariene;
- boli metabolice (glicogenoze, MPZ-0ze,anomali ale oxidarii acizilor
grasi,deficitul de
carnitina,s.a.);
- boli endocrine;
- efectul toxic al unor medicamente,droguri;
- deficite nutritionale (Kwashiorkor,seleniu,tiamina s.a.);
- sindroame malformative (de exemplu,cri du chat 5p -).

Aproximativ 25-30% din cazuri sunt familiale/genetice.Forma familialda cea mai
comuna de CMPD se transmite dupd modul autosomal dominant fiind deja cartografiate 15
locusuri implicate. Prima mutatie genetica identificatd intr-o forma familiald de CMPD
interesa codificarea actinei (1998), urmata de desmina.Acest lucru sugera initial doar
implicarea genelor ce codifica proteinele responsabile cu transmiterea fortei contractile,intr-
un mod asemanator cu interesarea proteinelor sarcomerului ce genereaza aceasta forta,asa
cum se intdmpla in CMPH familiala.

Utterior s-au demonstrat mutatii i la nivelul genelor ce codifica troponina T si lanturite
grele de beta-miozina,gene asociate $i formelor familiale de CMPH.
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Pentru patru din cele 5 mutatii cunoscute ca producand o CMPD sunt asociate si alte

manifestari clinice:

- modificarea proteinelor citoscheletului (distrofina,desmina,tafazzina) produce atat
disfunctia muschiului miocardic cat si a musculaturii scheletice:
- modificarea laminei A/C determina disfunctie ventriculara si afectarea sistemuiui
de conducere.
Formele familiale neasociate cu alte manifestari clinice sunt heterogene din punct de

vedere genetic.

Tabel 6

Localizarea unor gene implicate in producerea unor

forme de cardiomiopatie dilatativa

Trasatura clinica

Locus identificat

Proteina implicata

CMPD familiala (AD)

9913 -9q 22;

10q21-10g23, 1932, 15q14, 2931,

1911-21

( In apropierea genelor afectate in
ataxia Friedreich, -a celor ce codifica
tropomodulina = si . protein-kinaza

AMP-c dependenta)

actina

desmina,lamina A/C

CMPD cu bloc a-v 1p1 - 1qgt connexin 40

CMPD cu disfunctia | 3p22 — 3p25

nodului sinusal

CMPD recesiv XL Xp21 distrofina

CMPD prin tulburdri | 1p 31, 2q 34-9 35 enzime implicate in ciclul
in metabolismul carnitinei

carnitinei (AR)

Sd.Barth (cardio- | Xq28 (gena G4.5) tafazzina

scheletic ; XL)
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Displazia (cardiomiopatia) aritmogena de ventricul drept

Este o forma rara de boala miocardica primara. A fost descrisa si la copii incepand
cu anul 1978. Se caracterizeaza din punct de vedere morfologic prin inlocuirea progresiva cu
tesut fibroadipos a miocardului ventricular drept,cu afectare initial regionald si apoi globala,
cu posibila interesare partiald si a ventriculului stang si, fard a afecta, de regula, septul
interventricular. Drept urmare, poate apare o insuficienta biventriculara posibil a fi catalogata
drept cardiomiopatie dilatativa idiopatica.

Etiologia §i patogenia sunt necunoscute.Nu este sigur daca boala este strict
congenitala sau si dobandit, fiind raportate si cazuri familiale,dar i forme aparent izolate.

in grupul afectiunilor cardiace cu substrat genetic,displazia aritmogena de ventricul
drept este situata intre afectiunile structurale ale cardiomiocitului/cardiomiopatii si afectiunile
cu substrat pur electrofiziologic.

Noi ipoteze patogenice:

- apoptoza

- prezenta infiltratelor limfocitare in unele cazuri sugereaza posibila infectie virala.

Mutatiile de la nivelul genei CAR (coxsackie and adenovirus receptor) situata pe
cromozomul 21 cresc virulenta infectiilor virale; este posibil ca infectia virald sa
interactioneze cu gena sau genele procesului de apoptoza (Towbin JA).

Daca in tabloul clinic se asociaza si o tahiaritmie ventriculara se utilizeaza termenul
de displazie ventriculard dreaptd aritmogenica. Pe plan clinic se poate manifesta din
perioada de sugar, dar cel mai adesea este diagnosticata la adolescentii $i adultii tineri. In
punerea diagnosticului se poate porni-de™a un tablou de insuficientd cardiaca, depistarea
unei cardiomegalii radiologice, a unei tahicardii ventriculare avdnd o morfologie de bloc de
ramura stdnga (deci cu focar ventricular drept), aritmii supraventriculare greu de controlat
terapeutic.Debutul poate fi si brutal cu sincopa, palpitati. Este o cauza relativ recent
demonstrata de moarte subita la atleti. Disritmiile ventriculare severe mai pot fi declansate si
de descarcarile de catecolamine.

In functie de intinderea leziunilor morfologice, functia VD poate fi alterata in diferite
grade.Aritmiile isi au originea in ariile de displazie ventriculara dreapta.Evolutia este variata,
cel mai adesea spre ICC progresiva si intratabild,tahiaritmii ventriculare recurente.Este
posibila $i moartea subita,uneori chiar ca forma initiala de manifestare la persoane aparent
sanatoase, tineri sportivi de performanta,deseori in conditii de efort.

Diagnosticul ECG este dificil, multe dintre anomaliile electrice putand fi pattern-uri
normale la copii (undele T negative in precordialele drepte,blocul ,minor” de ramura
dreapta).Biopsia endomiocardicd poate pune diagnosticul de certitudine,dar exista si
pericolul unor rezultate negative, leziunile fiind focale.

Disfunctia ventriculara poate fi deseori doveditd cu ajutorul 2D-Eco si/sau a
angiocardiografiei radioizotopice.Mai sensibile sunt tomografia computerizata si RMN.

Pentru formele familiale/genetice transmisia poate fi autosomald s-au recesiva cu
penetranta variabila.In zonele unde prevalenta este mai ridicata (ex.Nordul ltaliei} s-a putut
stabili 0 modalitate de transmitere autosomal dominanta.

Prevalenta este cuprinsa intre 6/10.000 si 4,4/1000 (unii autori dau o medie de
1/5000 de locuitori). In italia exista studii ce apreciaza ca 22% din mortile subite la atleti sunt
datorate displaziei aritmogene de VD.

Frecventa pare a fi mai mare la sexul feminin,raportul M/F fiind de 1 :3.

S-a descris si 0 forma particulara,intalnita la locuitorii din insula Naxos (Grecia) avand
transmitere autosomal recesiva.ln cazul ei,displazia aritmogena se asociaza in plan fenotipic
cu cheratodermie palmoplantara si par ,sarmos”.

Desi genele direct implicate nu au fost incad precizate locusurile cromozomiale
identificate sunt :
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° Localizarea unor gene implicate in producerea displaziei aritmogene

Trasatura clinica Locus identificat

Forma autosomal dominanta | cromozomul 14 (14q23-q24; 14g12-q22
cromozomul 1 (1g42-q43)
cromozomul 2 (2q32-g32.2)

cromozomul 3 ( ?)

Forma autosomai recesiva cromozomul 17 (17q21)

Studii recente ridicd numarul locusurilor de pe cromozomul 14 la 7 iar pentru forma

autosomal recesiva locusul este situat in-apropierea genei cheratinei.

Screening-ul genetic
La ora actuald nu ar trebui s3 ne mai punem problema daca trebuie facut,ci cui si
cand este momentul optim.Utilitatea lui consta in::

- identificarea genelor i a mutatiilor asociate unor disritmii permite cunoasterea la
nivel molecular a patogeniei;

- startificarea riscului in functie de genotip (letal sau non-letal) ;

- stabilirea prognosticului;

- tratament genetic specific-(adica ‘adaptarea tratamentului farmacologic la un
anumit defect genetic);

- in viitor terapie genica ce vizeaza corectarea directa a mutatiei.
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ABREVIERI

CMP - cardiomiopatie

CMPD - cardiomiopatie dilatativa
CMPH - cardiomiopatie hipertrofica
ICC - insuficienta cardiaca congetiva
SQTL - sindrom de QT lung

TSV - tahicardie supraventriculara
TV - fahicardie ventriculara



EVALUAREA RISCULUI DE MOARTE SUBITA PRIN EVENIMENTE
ARITMICE LA COPIL
REFERAT

I. Popa, A. Lacatusu
Clinica Il Pediatrie U.M.F. V. Babes” Timisoara

Referatul analizeazd principalele entitati clinice care pot declansa aritmii cardiace
amenintatoare de viata si pot in final sd determine moarte subita de cauza cardiaca. Aceasta
este o moarte naturald datoratda unei cauze cardiace, anuntatd printr-o pierdere de
cunostiinta abrupta, ce survine in mai putin de o ord de la debutul simptomelor acute la o
persoan| cu sau fara boli cardiace preexistente cunoscute, dar la care momentul si modul de
deces sunt neasteptate. Dintre aceste entitati clinice am analizat: modificarile morfologice
coronariene: anomalii de origine; hipoplazia coronariand; sunturile arterio-venoase; fistulele
coronaro-ventriculare. Arterita coronariana din boala Kawasaki. Embolia coronariana din
endocardita, proteze; trombi. Conditiite aritmogene din hipertrofiile ventriculare: stenozele
valvulare aortice si pulmonare severe; hipertensiunea arteriala severa; cardiomiopatia
hipertrofica obstructiva. De asemenea sunt analizate aritmiile din dilatarea ventriculara
severa — cardiomiopatia dilatativa; bolile valvelor: prolaps de valvad mitrala, miocardite,
tumori, precum si aritmiile aparute post corectie chirurgicala. O atentie deosebita este
acordatd anomaliilor electrofiziologice cu poten’ial aritmogen marcat: sindromul QT lung;
sindromul Brugada, displazia aritmogena de ventricul drept (Uhl); boala de nod sinusal,
bradicardiile severe; tahicardiile severe, precum si disfunctionalitatea unui stimulator montat
anterior. Alaturi de aceste leziuni sunt analizate trei situatii patologice non cardiace, care pot
contribui la declansarea unei aritmii severe : sincopa vago-vagala, hipotensiunea ortostatica,
insuficienta intoarcerii venoase. In final referatul propune un plan de investigatii clinico-
biologice §i paraclinice care sunt necesare pentru elucidarea diagnostica a unei aritmii
amenintatoare de viata si pentru evaluarea riscului de moarte subitd de cauza cardiaca la
un pacient anterior simptomatic sau asimptomatic. Acest plan de investigatii isi gaseste
finalitatea in evaluarea riscului de evenimente-aritmice si in propunerea de proceduri
terapeutice care sa amelioreze semnificativ speranta de viata a pacientilor.

THE EVALUATION OF THE SUDDEN DEATH RISK THROUGH
ARRHYTHMIC EVENTS IN CHILDREN

|. Popa, A. Lacatusu
Clinic Il Pediatrics U.M.F. “V. Babes.” Timisoara

The lecture analysis the main clinical issues that could trig life-threatening arrnythmias and
could finally determine sudden death of cardiac origin. This is a natural death due to a
cardiac cause, announced by a sudden loss of consciousness, which occurs in less ther) an
hour from the onset of the acute symptoms in a person with or without known previous
cardiac disease, but its moment and way of death are unexpected. We analyzed_the
following clinical issues: Coronary morphological abnormalities: abnormalities of_ origin,
coronary hypoplasia, arteriovenous shunt; coronary-ventricular fistula. Coronary arterms from
Kawasaki disease. Coronary embolism from endocarditis, prosthetic valves, thrombi. The
arrhythmic conditions from ventricular hypertrophy: severe aortic and pulmonary stenosis,
severe hypertension, obstructive hypertrophic cardiomyopathy. There were alsq analyzed _the
arrhythmias in severe ventricular dilatation - dilated cardiomyopathy, valves diseases: mitral
valve prolaps, myocarditis, tumors, as well as the arrhythmias that occur after a surgical
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correction. A special attention is dedicated to the electrophysiological abnormalities with
serious arrhythmic risk: long QT syndrome, Brugada syndrome, right ventricular dysplasia (
Uhi disease); sick sinus syndrome; severe bradycardia, severe tachycardia and the
dysfunction of a stimulator which was previous implanted. Beside this lesions, another three
noncardiac situations are analyzed, which can also bring about severe arrhythmia: vasovagal
syncope, orthostatic hypotension, failure of venous return. Finally, the paper proposes a plan
of clinical and biological investigations that would be necessary for diagnosing a life
threatening arrhythmia and for evaluating the risk of sudden death of cardiac origin in a
patient previously symptomatic or no symptomatic. This investigation plan finds its finality in
evaluating the risk for arrhythmic events and proposal of therapeutic procedures to
significantly ameliorate the patients’ life expectancy.
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Aritmiile fetale

Rodica Toganel, Liliana Gozar, lolanda Muntean
Disciplina Pediatrie Ill, UMF Tg. Mures, IBCvT Tg. Mures

Aritmiile fetale difera de alte afectiuni cardiace prenatale, prin faptul ¢ pot beneficia de
tratament prenatal, administrat mamei sau direct fatului. Este importanta evaluarea corecta a
aritmiilor fetale, pentru aprecierea oportunitatii terapiei. Datorita dificultdtilor de efectuare si
interpretare a electrocardiogramei fetale, diagnosticul aritmiilor se realizeaza prin examen
ecocardiografic (M-mode si Doppler) in cursul trimestrelor doi si trei de sarcind. Se disting
patru moduri de prezentare a aritmiilor fetale: tahiaritmii, bradiaritmii, ritm neregulat si hidrops
nonimun. Acestea pot cauza hidrops fetal si deces intrauterin. Prognosticul fatului cu aritmie
este agravat de asocierea anomaliilor cardiace si a hidropsului.

Cuvinte cheie: fetal, aritmie, ecocardiografie, tratament

.

Fetal arrhythmias
Rodica Toganel, Liliana Gozar, lolanda Muntean
Ill.rd Department of Pediatric, UMPh Tg. Mures, IBCvT Tg. Mures

Fetal arrhythmias differ from all other prenatal cardiac abnormalities because prenatal
therapy may be administered to treat the fetus by either the maternal or the direct fetal route.
Hence, precise assessment of fetal arrhythmias is essential in order for appropriate therapy
to be administered. Because of the difficulties with the fetal ECG it has become common
practice to analyse the fetal atrial and ventricular activity by fetal ecocardiography (M-mode
and Doppler) during the second and third trimesters of pregnancy. Prenatal arrhythmias
present in one of four ways: with an‘abnormally fast fetal heart rate; an abnormally stow fetal
heart rate; an irregular fetal heart rhytm; or nonimmun_hydrops. Fetal arrhythmia may cause
hydrops fetalis and lead to fetal death. The prognosis of a fetus with arrhythmias depends on
the presence of associated structural-myocardial heart disease or hydrops, and in both
circumstances the neonatal outcome is poor.

Key words: fetal, arrhythmias, ecocardiography, treatment
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Aritmiile fetale difera de alte afectiuni cardiace prenatale prin faptul ca pot beneficia
de tratament prenatal administrat mamei sau direct fatului, cat si de disritmiile neonatale prin
modalitatiilor diferite de diagnostic. Datoritad imposibilitatii de diagnostic electrocardiografic (
electrocardiograma fetalda nu vizualizeaza undeleP) diagnosicul tulburadrilor de ritm si
conducere fetald se face prin examen ecocardiografic : M-mod, Doppler pulsat si continuu,
Doppler tisular.

Evaluarea ecocardiografica a aritmiilor fetale

Aritmiile fetale pot fi evaluate printr-o ecocardiorgatfie fetala detailata.

Cele mai importante metode sunt: M-mode si Doppler. Prin aceste metode se poate
determina relatia dintre activitatea mecanica atriala si cea ventriculara, tara a putea totusi
oferi informatii electrotiziologice complexe.

Dezavantajul metodei consta in faptul ca: analizeaza ritmul cardiac fetal prin relatia
migcare — timp (M-mode) sau flux sanguin-timp (Doppler) si ofera relatii despre
activitatea electrica a cordului pe baza activitatii mecanice , astfel limitand diferentierea
precisa a unor tipuri de aritmii (spre deosebire de electrocardiograma- care este mai
fideld). (2,4,9)

Algoritm:

Se foloseste una din metodele ecocardiografice descrise mai jos: M-mode sau
Doppler pulsat

Se determina frecventa corduluitetal si regularitatea ritmului

Daca ritmul si frecventa sunt normale, nu este necesara o evaluare mai complexa
Daca se depisteaza un ritm neregulat sau frecventa cardiaca anormala, este necesara
analiza in continuare a activitatii atriale si ventriculare, precum si relatia dintre acestea
- Se cautad poziti ale cursorului astfel incat sa se poata reprezenta concomitent
activitatea atriala si cea ventriculara

Pentru analiza aritmiei fetale se utilizeazd Diagrama lineara Lewis cu scopul de a
defini relatia dintre evenimentele atriale si cele ventriculare (9)

Ecocardiografia M-mode :

- Poazitia cursorului:

1. Cel mai frecvent: cursorul se plaseaza la nivelul unei sectiuni ce cuprinde:
peretele anterior al ventriculului drept, valva aortica si peretele posterior al atriului
stang; astfel se poate determina:

- Migcarea ventriculului drept (VD)
- Deschiderea valvei aortice
- Contractia atriului stang (AS)

2. Sectiune alternativa: cursorul de-a lungul unei sectiuni ce cuprinde peretele
atriului drept si peretele posterior al ventriculului stang (VS)

- Permite evaluarea tuturor tipurilor de aritmie: tahiaritmii (ex. tahicardia supraventriculara,
flutter atrial, tahicardia ventriculara), bradiaritmii (ex. bloc atrio-ventricular gr. IiI), ritm
cardiac fetal neregulat (ex. extrasistole atriale, extrasistole ventriculare)

Exemplu 1- intre extrasistolele atriale (EsA) frecvente, blocate si bloc atrio-ventricular
(BAV) gr. Ill: se face pe baza studiului migcarii peretelui atrial (in ESA ezista contractii
atriale neregulate, in timp ce in BAV gr. Il acestea sunt regulate)

Exemplu 2 — diagnostic diferential intre ESA si extrasistole ventriculare (EsV): se face
prin evidentierea pauzei compensatorii in EsV (aceasta nu exista in EsA)

- Daca imaginea este suboptimala sau functia cardiaca este grav afectata, se recurge la
metoda Doppler (2,9,10)
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Ecocardioyratia Doppler

Pozitia cursorului:

1. In tractul de ejectie al VS , spre valva mitrala anterioar, in regiunea continuitatii
fibroase mitro-aortice:

- Se efectueaza o inregistrare Doppler pulsat la acest nivel: pe baza fluxului
transmitral se evalueaza activitatea atriala, iar pe baza fluxului anterograd prin aorta
(A0} se evalueaza activitatea ventriculara

Se pot diagnostica: tahiaritmiile (cu evidentierea debutului si sfarsitului brusc/nu),
bradiaritmii, ritm cardiac neregulat
2. la nivelul arterei ombilicale sau arterei pulmonare
- este o metoda rapida de determinare a frecventei ventriculare
- posibila diferentierea dintre ESA gi EsV (ultimele urmate de pauza compensatorie)
- evaluarea BAV gr. Il : disocierea contractiilor atriale de cele ventriculare
3. in venele sistemice:
- In BAV gr. lli - “cannon waves”= revers al fluxului venos in venele ombilicale
- tahicardia supraventriculare (TSV): debutul TSV se asociaza cu unda ampla “A"=
revers atrial diastolic, decelat in vena cava, iar retrograd si in venele ombilicale;
- aspectul fluxului venos este patologic= flux bidirectional asociat cu unda
“a” ampla
- Se datoreaza restrictiei relative de umplere a ventriculilor, datorata
scurtarii diastolei, in contextul tahicardiei
- Persistenta acestor unde ample “a” zile sau luni, duce la dezvoltarea
cardiomiopatiei induse de tahicardie
- La mai putin de 5 min. dupa conversia in ritm sinusal, apare patternul de
flux venos normal, cu flux anterograd bifazic, dar unda “a” este inca ampla
- La 20-30 min. de la conversia in ritm sinusal, unda “a” se remite (2,9,10)

Ecocardiografia 2D:

- Se vizualizeaza cavitatile cardiace, grosimea miocardului, se poate determina indicele
cardio+toracic (ICT) =raportul dintre circumferinta sau aria cordului si a toracelui, in
sectiune transversala

- Se pot diagnostica malformatiile cardiace congenitale sau alte anomalii cardiace (ex.
tumori)

- Se poate diagnostica “cardiomiopatia indusa de tahicardie™ ICT crescut, vizualizarea

cavitatilor cardiace dilatate, a hipertofiei miocardice, precum si a insuficientei valvelor
atrioventriculare (4,9)

Evaluarea functiei cardiace in tahiaritmia fetala:

Evaluarea functiei cardiace si a supravegherii fetale este dificila la fetii cu tahiarit[nie.
Valoarea monitorizarii frecventei cardiace fetale este limitata; cea mai importantd metoda de
evaluare fiind ecocardiografia, prin:

1.

2.
3.

confirmarea sau excluderea unei malformatii cardiace congenitale (in special boala
Ebstein sau tumorile cardiace)

evaluarea cantitatii de lichid amniotic, a structurii si grosimii placentei, iar la fatul cu
hidrops — distributia i cantitatea de lichid .

studiul Doppler al sistemului venos poate indica sau exclude insuficienta cardiaca. Pentru
evaluarea cardiomiopatiei induse de tahicardie se evidentiaza: dilatarea cavitatilor
cardiace, ICT marit, insuficienta valvelor atrio-ventriculare.

Valoare examinarii Doppler a fluxului venos fetal este limitatd de faptul ca pes?e o]
anumita frecventa cardiaca “limitd” = 210-220/min, se deceleaza flux venos pulsatnl cu
revers diastolic, independent de functia cardiaca si de existenta “cardiomiopatiei” induse
de tahicardie.
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Pe de alta parte, reaparitia fluxului anterograd normal bifazic in venele sistemice, indica o
scadere marcata a presiunii venoase fetale.

Dupa conversia in ritm sinusal, studiul fluxului venos Doppler este cea mai buna metoda
de evaluare a functiei cardiace

5. Monitorizarea frecventei cardiace fetale trebuie efectuata repetat, pe perioade fungi,
pentru decelarea tahiaritmiilor paroxistice, si/sau pentru evaluarea tratamentului
antiaritmic.

6. In plus, evidentierea ecografica a respiratiilor fetale, migcarilor corpului si a extremitatilor
indica o stare de bine a fatului in timp ce determinarea frecventei cardiace fetale si
studiul Doppler al arterelor fetale si ombilicale in timpul tahiaritmiei, nu sunt utile pentru
evaluarea supravietuirii fatului. Totusi, studiul Doppler al arterelor uterine poate exclude o
disfunctie utero-placentara asociata. (9)

I Alte metode:
Electrocardiografia fetala directa: posibila doar dupa ruperea membranelor
Magnetocardiografia fetala: fiabila dar foarte scumpa si necesita timp indelungat:
- evalueazd morfologia evenimentelor electrice in functie de timp (mai
fiabila decat ecocardiografia — poate determina morfologia undei QRS)
- monitorizeaza efectul antiaritmicelor asupra cordutui (ex. efectul flecainidei
asupra duratei QRS, efectul antiaritmicelor 1A sau lil asupra QT)
Doppler tisular. permite construirea unei kinetograme fetale (este o diagrama a
evenimentelor electromecanice atriale si-ventriculare in functie de timp (1,9)

Bradiaritmiile fetale

Se definesc ca scadere a ritmului cardiac fetal sub 110 batai/min, asociat sau nu cu
ritm cardiac neregulat. Pot fi secundare scaderii activitatii pacemaker-ului atrial si cu
conducere atrioventriculara normald, sau secundare diferitelor grade de blocare a conducerii
atrioventriculare. Bradiaritmiile pot aparea la un fat cu cord structural indemn sau se pot
asocia cu malforamtii cardiace. Cauzele bradiaritmiilor fetale sunt redate in tabelut 1.

Tabel 1. Bradiaritmiile fetale - cauze
Bradicardia sinusala nesustinuta
cresterea tonusului vagal
Bradicardia sinusala sustinuta
Disfunctie de nod sinusal
Hipotermie materna
Sindrom de QT lung
Extrasisitole atriale frecvente blocate
Bloc atrioventricular gr. Il
Bloc atrioventricular gr. 1ll

Fiziopatologie

Scaderea frecventei cardiace duce la scaderea debitului cardiac si compromiterea circulatiei
fetale, in special in cazurile asociate cu defecte strucurale cardiace. Umplerea diastolica
ventriculara este dependenta de contratia atriala, in mod special in cazul fetilor, la care
complianta ventriculard miocardica este redusa. Scaderea frecventei cardiace la 50
batai/minut, disociatia contractiei atriale de cea ventriculara secundard unui bloc
atrioventricular este greu de tolerant de fat si are un prognostic infaust. (2,9)

Aspecte clinice

Bradicardia sinusala se caracterizeaza prin rata cardiaca requlata, cu frecventd mai mica de
100-110 batai/min si activitate atriala si ventriculard 1:1. Poate fi tranzitorie, secundara
tonusului vagal crescut (datoritd modificarilor produse de presiunea exercitata de aplicarea
sondei pe abdomenul mamei in cursul examindrii ecocardiografice). in schimb, bradicardia
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sinusala sdstinutd are semnificatie patologica, poate apare in cazul fetilor foarte afectati
imediat inaintea decesului i se asociaza cu scaderea semnificativa a miscarilor fetale. Alte
Cauze de bradicardie sunt: hipotiroidia fetala, disfunctia de nod sinusal, sidromul de QT
prelungit (5,6). Bradicardia sinusala poate sa apara in cazul asocierii defectelor strucurale de
cord: isomerism atrial, defect atrioventricular.

Falsa bradicardie sinusala cu frecventad 60-80/min apare si in cazul fetilor cu bigeminism
atrial cu extrasistole atriale neconduse. Examenul ecocardiac in M-mod pune in evidenta
contractii atriale premature, care nu sunt urmate de activitate ventriculara. Diagnosticul
corect al bigeminismului atrial este important deoarece previne o decizie oObstetricald
incorectd. In plus, s-a dovedit cd 5% din fetii cu extrasistole atriale dezvolta ulterior
tahiaritmii.

In prezenta unui ritm atrial regulat cu conducere la ventriculi 2:1 pune diagnosticul de bloc
atrioventricutar Mobitz 11. (9)

Bloc atrioventricular total

Se caracterizeaza prin disociatia totald intre contractia atriala si cea ventriculara, cu
frecventa atriald normald, dar cu frecventa ventriculard scdzuta. Blocul atrioventricular
congenital este o afectiune rara la nou nascut ( 1 la 20000 de nou nascuti) , incidenta pare a
fi mai mare in perioada prenatalad, deoarece o parte din fetii cu bloc atrioventricular total nu
supravietuiesc.

Morfopatologic, blocul atrioventricular apare secundar unei lipse de continuitate intre tesutul
nodal si fasciculul Hiss, care se dezvolta separat, sau poate aparea secundar unei
intreruperi in sistemul de conducere atrioventricular.

Din punct de vedere clinic, blocul atrioventricular apare ca leziune izolata sau in asociere cu
o afectiune cardiaca structurala sau miocardica. (2,9)

Blocul atrioventricular total izolat

Blocul atrioventricular izolat este considerat ca fiind secundar unei reactii inflamatorii
imunologice. Mamele fetilor afectati suferd-de o boald sistemica, cel mai frecvent sindrom
Sjogren sau lupus eritematos, dar alte mame sunt clinic asimptomatice. Aproape toate au
titru pozitiv de autoanticorpi SSA/RO. sau, SSB/La ribonucleoproteine. Anticorpii ajung in
circulatia fetald si produc o reactie inflamatorie autoimuna, cu afectarea si distrugerea
nodului atrioventricular. Cel mai frecvent, blocul atrioventricular total se dezvolta intre 18-24
saptamani de gestatie. Evolutia pre- si perinatala depinde de prezenta hidropsului fetal. O
frecventa ventriculara mai mica de 55 batadi/min este un indicator de prognostic nefavorabil.

Blocul atrioventricular total asociat unor afectiuni cardiace

Asocierea unei afectiuni structurale miocardice apare la aproximativ 30% din nou nascutii cu
bloc atrioventricular total. Fetii cu bloc atrioventricular total si malformatie cardiaca sunt de
cel putin doua or mai multi comparativ cu nou nascutii afectati, datoritd unei rate
semnificative de feti care se pierd in perioada prenatald. Cei mai multi feti cu bloc
atrioventricular, asociaza isomerism atrial stang si discordanta atrioventriculara. Fetii cu bloc
atrioventricular total asociat unei afectiuni structurale cardiace care evolueaza cu hidrops
fetal, au sanse minime de supravietuire.

Frecventa ventriculara sub 55 batai/minut este indicator de prognostic rezervat.

Terapia prenatala a BAV _ N _
Tratamentul prenatal al blocului atrioventricular urmareste: ameliorarea insuficientei
cardiace, influentarea procesului inflamator autoimun si controlul frecventei cardiace.

Insuficienta cardiaca si hidropsul fetal se trateaza cu digoxin si furosemid, administrate
transplacentar sau direct in vena ombilicala. Acest tratament influenteazé agumularea d_e
tichid, dar exista si cazuri refractare, mai ales in randul fetilor care asociaza malformatie
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cardiaca. Pentru procesu! inflamator autoimun se administreaza glucocorticoizi, insad sub
acest tratament, blocul atrioventricular persista. Unii autori raporteaza imbunatatirea gradului
blocului si cresterea frecventei ventriculare sub tratament cu dexametazona. Din pacate,
BAV total si riscul de deces nu par a fi influentate de tratamentul cu steroizi.

Cateva studii au aratat o crestere cu 12 -25% a frecventei ventriculare dupa administrarea de
droguri simpatomimetice ( terbuteline, salbutamol).

Teoretic, singura terapie eficienta si logica ar fi pacingul ventricular prenatal.

in cazul blocului atrioventricular total izolat, care evolueaza cu hidrops fetal, se practica
nasterea prematura la 24-30 saptadmani de gestatie, pacing extern pana la greutatea de 2 kg,
apoi pacing intern. (9)

Tahiaritmiile fetale

Tahiaritmiile fetale se subdivid in: tahicardia sinusala (TS), tahicardia
supraventriculara (TSV), flutterul atrial (Fl a) si tahicardia ventriculara (TV).
TSV este cea mai frecventa tahiaritmie fetald, pe cand TV este foarte rara.
Tahiaritmia sustinutd (TSV cu conducere atrioventriculara 1:1, Ft a si TV) conduce la
insuficientd cardiaca congestiva, cresterea presiunii in atriul drept si cresterea presiunii
venoase, urmata de hidrops, edem placentar, polihidroamnios. Se poate ajunge la

complicatii materne cu contractii premature, ruptura de membrane, asa numitul sindrom
Ballentyne.

Mecanismul electrofiziologic al tahiaritmiilor fetale
Spectrul disritmiilor fetale este foarte apropiat de patologia disritmica neonatala.

Incidenta crecuta a tahicardiei supraventriculare prin reintrare, ia fat si nou nascut, urmata de

scaderea incidentei datorita disparitiei spontane a TSV, sugereaza faptul ca imaturitatea

miocardului si persistenta prelungita a caii accesorii sunt cauzele cele mai frecvente ale TSV

la fat. Definirea exactd a tipului de tahicardie fetald este inca dificila. Cu ajutorul

ecocardiografie in M-mod si Doppler ' pulsat si continuu s analizdnd “timing-ul”

ventriculoatrial, se realizeaza urmatorul protocol “diagnostic:

- un interval ventriculoatrial scurt este sugestiv pentru TSV prin reintrare pe cale accesorie
si TSV prin reintrare la nod forma tipica

- un interval ventriculoatrial lung este caracteristc tahicardiei permanente jonctionale si
TSV prin reintrare la nod forma atipica

- daca existd disociatie atrioventriculard cu frecventa ventriculara mai mare decét
frecventa atriald, intrd in discutie: tahicardia ectopica jonctionala (TEJ) si TV. Diferenta
intre cele doua tipuri de tahicardie nu este posibila

- daca exista disociatie atrioventricularad dar cu fecventa atriald mai mare decét frecventa
ventriculara, iar blocul este regulat, poate fi vorba de o tahicardie prin reintrare atriala
(IART) , flutter atrial , tahicardie atriala ectopica (TAE); in cazul fibrilatiei atriale, raspunsul
ventricular este variabil.

Cei mai multi feti cu TSV au o cale accesorie cu proprietati electrofiziologice diferite de ale

nodului atrioventricular. Tipic, calea accesorie conduce impuisurile mai rapid decat nodul

atrioventricular, are o perioada refractara lunga. In anumite cazuri, pericada refractara a caii

accesorii este scurta (< 250ms) ; in aceste circumstante exista riscul transmiterii rapide a

impuisurilor atriale la nivel ventricular si transformarea fibrilatiei atriale in fibrilatie

ventriculara.

Tahicardia sinusala se caracterizeaza prin cresterea frecventei cardiace intre 180-210/min si

este cel mai adesea secundara: febra maternald, afectiune fetald, tireotoxicoza fetala,

betasimpatomimetice luate de mama. (4,9.10)

Fiziopatologie

Tahiaritmia atrage dupa sine scurtarea diastolei, umplere diastolica insuficienta, cresterea
presiunii venoase centrale, scaderea suntului interatrial drept-stang, scaderea debitului
ventricuiului stang. Umplerea ventriculard este dependenta de contractia atriald, datorita
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compliantel scazute a miocardului fetal ; din acest motiv, flutterul atrial, chiar cu frecventa
ventriculara controlata, duce la hidrops fetal. Scurtarea diastolei scade fluxul coronar. Aceste
modificari : disfunctia ventriculara severa si injuria miocardica, induc aparitia cardiomiopatiei.
Modificarile patologice au ca rezultat cresterea presiunii venoase centrale, cresterea ratei de
filtrare transcapilara, cu acumularea de lichid interstitial, scaderea fluxului limfatic. Hipoxia
creste permeabilitatea capilard pentru apa si proteine, in acelasi timp altereaza sinteza
proteinelor hepatice si se dezvoltd hidropsul fetal. Cu toate acestea, tratamentul
medicamentos al fatului in uter pare a fi solutia ideala, deoarece insuficienta cardiaca
congestiva si presiunea venoasd centrald crescutd sunt reversibile. De asemenea,
cardiomiopatia indusa de tahicardie, cu disfunctie sistolica si diastolicd se amelioreaza in
conditile mentinerii ritmului sinusal si va dispare dupa nastere. (2)

Tratamentul tahiaritmiilor fetale

Decizia terapeutica trebuie luatd dupa o analizd profundad a cazului, a riscului si
beneficiului. Este dependentd de varsta gestatiei, durata tahicardiei, prezenta sau absenta
hidropsului.

Obiectivul tratamentului antiaritmic este restabilirea ritmului sinusal, remiterea insuficientei

cardiace congestive, rezolvarea hidropsului fetal si prelungirea sarcinii cat mai aproape de

termen.

Cel mai de temut risc al tratamentului antiaritmic este efectul proaritmogen. Insuficienta

cardiaca congestiva, hipokaliemia, hipocalcemia si hipomagnezemia favorizeaza aparitia

etectului proaritmogen. (3,7,8)

inainte de inceperea tratamentului antiaritmic este necesara evaluarea atentd a starii de

sanatate a mamei, precum si efectuarea unei electrocardiograme pentru excluderea unui

sindrom WPW, sindrom QT prelungit, miocardita. Trebuie efectuate urmatoarele examinari
paraclinice: sodiu, potasiu, uree, creatinina, albumina. De asemenea este importanta
evalurea functiei tiroidiene.

- feti cu tahicardie sustinutd sau intermitenta, fard hidrops , aproape de termen: se
recomanda temporizarea tratamentului- antiaritmic si urmarire; in majoritatea cazurilor
nastere prin cezariana, sau in cazuri bine selectionate (fara risc de hipoxie) se poate
indica nastere vaginala si tratament imediat postnatal. Se poate incerca administrea de
digoxin transplacentar inainte de nastere, urmata de nastere vaginala. .

- feti cu tahiaritmie paroxistica, cu episoade scurte, fara hidrops se recomanda urmarire. In
cazul aparitiei episoadelor lungi de tahicardie, incepe tratamentul antiaritmic in trimestrul
Il sau inceputul trimestrului Il de sarcina.

- feti cu tahicardie sustinutd sau intermitentd, cu hidrops, inainte de saptaméana 34 de
gestatie, ridica multe probleme postnatale legate de: instabilitatea termica, ventilatie,
riscul bolii membranelor hialine, insuficientd cardiaca congestiva, cardiomiopatia indusa
de tahicardie. Din aceste considerente, tratamentul antiaritmic transplacentar al fetilor cu
tahicardie si hidrops pare justificat. (9)

Protocol terapeutic antiaritmic al tahiaritmiitor fetale

tahiaritmia Prima optiune A doua optiune A treia optiune

TPSV (episoade | Control de 2 x pe |- -
scurte, fara hidrops) | sapt.

TPSV (episoade | digoxin digoxin + flecainida digoxin + sotalol
lungi si/sau hidrops,
in special sub 30
sapt. de gestatie)

TSV fara hidrops digoxin digoxin + flecainida digoxin + sotalol

TSV cu hidrops, fara | digoxin digoxin + flecainida igoxin + sotalol sau )

regurgitare de valva digoxin + amiodarona

AV (direct sau
transplacentar)
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Flutter atrial fara | digoxin control de 2x pe sapt. | digoxin + sotalol
hidrops Sau

digoxin + flecainida
Flutter atrial fara | digoxin digoxin + flecainida | digoxin + amiodarona
hidrops sau (direct sau

digoxin + sotalol transplacentar)
TV fara hidrops control de 2 x pe

sapt.

TV cu hidrops flecainida amiodarona digoxin + sotalol

Cea mai utilizata cale de administrare a antiaritmicelor este calea transplacentara.

Digoxinul este in general cel mai utilizat antiaritmic. Nivelul terapeutic la fat este intre 70-
100% din nivelul seric matern, in conditile unui pasaj transplacentar normal, fard hidrops.
Deci, pentru tratamentul adecvat al tahiaritmiilor fetale, este necesar un nivel seric matern
intre 2.0 — 2.5 ng-ml. Se tine cont de faptul ca amiodarona, flecainida, verapamilul cresc
nivelul seric al digoxinului.(9)

A doua sau a treia optiune terapeutica include: flecainida, sotalol $i amiodarona, singure sau
in combinatie cu digoxinul. Antiaritmicele de clasa Il (sotalol, amiodarona) se asociaza cu un
risc proaritmogen crescut, in special prin declansarea la mama a torsadei varfurilor si
fibrilatiei ventriculare.(3,7,8,9)

Alte antiaritmice ca procainamida, chinidind, propafenona, propranolol si verapamil, in
general nu se mai utilizeaza in tratamentul tahiaritmiilor fetale, datorita ineficientei si /sau
efectelor secundare fetale si materne.

La fetii cu hidrops sever si TSV refractara la tratamentul transplacentar se impune
cardioversia rapida prin administrarea directa la fat a antiaritmicelor. (vena ombilicala,
intramuscular fetal, intraperitoneal, intracardiac fetal, sau combinatia acestora). In aceste
situatii, amiodarona pare a fi drogul ideal, datoritd timpului de injumatatire lung, cu efect de
lunga durata. (9)
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MODIFICARI ELECTROCARDIOGRAFICE iN CARDIOMIOPATIILE
SECUNDARE LA COPIII INTERNATI IN CLINICA PEDIATRIE Il CLUJ

Mariana Andreica, N. Miu, Claudia Bolba, Simona Cainap, S. Lazar
Clinica Pediatrie Il Cluj

Cardiomiopatiile (CMP) sunt afectiuni cronice ale miocardului asociate cu disfunctii cardiace.
Conform clasificarii OMS din 1995, cardiomiopatiile sunt idiopatice (fara cauza cunoscuta), si
secundare (infectioase, metabolice, endocrine, boli hematologice, neuromusculare). utorii isi
propun prezentarea evolutiei electrocardiografice la unele cazuri particulare de CMP
secundare: CMP dilatative postmiocardita virala, CMP dilatativd din hemosideroza
pulmonara, CMP histiocitara. Imaginile EKG sunt sugestive pentru marirea cavitatilor
cardiace, afectarea miocardului de tip inflamator si prin acumulare de histiocite, afectare de
tip degenerativ prin depuneri de hemosiderina. Modificarile ECG cele mai complexe au fost
inregistrate in CMPdilatativd secundard hemosiderozei pulmonare. CMP dilatativa
histiocitard a fost diagnosticaaa la autopsie, bolnavul prezentand trei crize de bradicardie, cu
sincopa $i moarte subitd (ECG-fara modificari majore, doar suprasolicitare biventriculara).

ELECTROCARDIOGRAPHIC MODIFICATIONS IN SECONDARY
CARDIOMIOPATHIES IN CHILDREN ADMITTED IN PEDIATRIC
CLINIC I CLUJ

Mariana Andreica, N. Miu, Claudia Bolba, Simona Cainap, S. Lazar
lind Clinic of Pediatrics Cluj

Cardiomyopathies are chronic diseases of the myocardium associated with cardiac
disfunction. Conforming with the OMS classification of 1995, cardiomyopathies are idiopathic
(without any known cause) and secondary (due to infections, metabolic, endocrine,
hematologic diseases, neuromuscular diseases) The authors propose to present the ECG
evolution of some particular cases with secondary cardiomyopathy (CMP): dilatative CMP
after viral myocarditis, dilatative CMP due to pulmonary hemosiderosis, dilatative histyocitary
CMP. The ECGs are suggestive of enlargement of cardiac cavities, myocardial modifications
due to inflamation and histiocyte deposits or degenrative modifications of the myocardium
due to hemosiderin depisits. The most complex ECG modifications were recorded in
dilatative CMP secondary to pulmonary hemosiderosis. Histiocytary CMP was diagnosed at
autopsy, patient presenting 3 bradicardic episodes associated with syncope and sudden
death (ECG without major modifications).
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BOALA TAHIARITMICA GENETICA SAU CARDIOMIOPATIE
DILATATIVA LA DEBUT?

R. Ciudin, loana Gheorghiu, M. Mihaila, I. Bostan, C. Ginghina
UMF ,C. Davila", Institutul de Boli Cardiovasculare “C.C. lliescu” Bucuregti

Pacienta LC 13 ani se interneaza prin transfer acuzand palpitatii rapide, sincope si avind o
istorie de circa 2 ani de tratament cu betablocante sau sotalo! pentru aritmie extrasistolica
ventriculara. EKG fibrilatie atriala(FiA) cu alurd ventriculard foarte rapida si tahicardii
ventriculare(TV) foarte rapide (pana la 280/min) unele cu aspect de torsada varturilor (TdP),
altele degenerand in fibrilatie ventriculara (FiV) si necesitdnd defibrilari electrice repetate.
Unele TV precipitate la inceputul intrarii in fibrilatie atriala. Clinic, radiologic gi ecocardiografic
cord aparent in limite normale cu fractie de ejectie (FEVS) peste 55%. Studiul
electrofiziologic (SEF) deceleaza un nod AV (NAV) cu perioada refractara foarte mica (sub
200 ms) si demonstreaza intrarea in TV/FiV consecutive intrarii in FiA fara cale accesorie.
Amiodarona utilizata in perfuzie iv prelungeste patologic intervalul QT, unde T negative largi
si TdP. Se practica implant de pacemaker si modulare/ablatie de NAV si tratament cu
betablocant. Pacienta are evolutie buna dar repeta o sincopa la circa 6 luni post implant. Ex
ecografic deceleaza o scadere a FEVS la 40-45%. Se implanteaza cardiodefibrilator
implantabil (ICD) bicameral. In evolutie au fost inregistrate 2 socuri ale ICD pentru Fi V si
pacienta a fost supusa unui alt SEF, in afara tarii care a tentat ablatia zonelor trigger
ventriculare fara succes. Controalele ambulatorii au decelat scaderea FEVS la 25-30%. A
intervenit decesul in conditii de ambulator la circa 2 ani-de la procedura initiald. Concluzii:
debutul aritmic ventricular $i supraventricular la un cord aparent sanatos al unui adolescent
poate ,,acoperi” debutul unei cardiomiopatii cu evolutie dilatativa.

GENETIC TACHYARRYTHMIC DISEASE OR DILATED
CARDIOMYOPATHY AT ONSET?

R. Ciudin, loana Gheorghiu, M. Mihaila, I. Bostan, C. Ginghina

UMF “C. Davila", Institute of Cardiovasculare Diseases “Prof. DR. C.C. lliescu” Bucharest

Patient LC, 13 years old, is admitted by transfer, complaining of rapid palpitations, syncope
and having a history of almost 2 years of therapy with betablockers or sotalol for ventricular
premature arrythmia. The ECG shows atrial fibrillation (FiA) with very fast ventricular rate and
very fast ventricular tachycardia (till 280/min), some with aspect of torsade du points (TdP),
other degenerating in ventricular fibrillation (FiV) and necessitating repeated electrical
defibrillation. Some TV's are precipitated at the beginning of the entrance in FiA. Clinically,
radiologically and on cardiac ultrasound, the heart seemed normal, with an ejection fraction
of over 55%. Electrophysiologic studies (EFS) showed the presence of an atrioventricular
node (AVN) with a very short refractory period (less than 200 ms) and demonstrated the
entrance in TV/FiV consequtive to the entrance in FiA, without an accessory pathway.
Amiodarone used in IV perfusion prolonged the QT interval pathological, with negative T
waves and TdP. A pacemaker has been implanted and modulation/ablation of the AVN
performed, followed by therapy with betablockers. The patient had a good evolution, but
presents another syncope at about 6 month after implantation. Cardiac ultrasound reveals a
reduction of the EF at about 40-45%. A dual chamber implantable cardiodefibrillator (ICD)
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has been implanted. During the follow-up, 2 shocks of the ICD have been registered, for FiV,
and the patient undergoes another EFS, abroad, when ablation of the ventricular trigger zone
was tempted, without any succes. Outpatient follow-up showed reduction of the EF at about
25-30%. Death occured in outpatient settings, at about 2 years after the initial procedure.
Conclusions: The ventricular and supraventricular arrythmic onset in an apparently normal
heart in an adolsecent can ,cover” the onset of a cardiomyopathy with dilative evolution.
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CARDIODEFIBRILATOR IMPLANTABIL LA UN PACIENT CU
THALASSEMIE MAJORA, CARDIOMIOPATIE RESTRICTIVA
SECUNDARA S| TAHIARITMII

R. Ciudin, loana Ghiorghiu, Marinela Serban, Carmen Ginghina
UMF “C. Davila", Institutul de Boli Cardiovasculare “Prof. C.C. lliescu “ Bucuregti

Pacient in varstd de 16 ani, cu hipotrofie staturo-ponderald moderata, diagnosticat cu
thalassemie majora de la 4 luni, cu necesar transfuzional mare, cu tratament incomplet cu
chelatori de fier se interneaza dupa un stop cardiac prin fibrilatie ventriculara resuscitat prin
soc electric. Ex Holter EKG deceleazd frecvente extrasistole ventriculare izolate si
sistematizate in pase de tahicardie ventriculara sustinuta. Se initiaza tratament antiaritmic cu
Cordarone fara controlul aritmiei cu repetarea sincopelor. Ex ecocardiografic - cord cu
cavitati de dimensiuni normale dar cu flux diastolic transmitral de tip restrictiv. Se efectueaza
un studiu electrofiziologic cu identificarea unui focar in tractul de iesire al ventriculului drept si
ablatia acestuia. Post ablatie repeta sincopele prin tahicardii ventriculare. EKG se deceleaza
si o tulburare de conducere, bloc AV gradul |, care limiteaza un tratament antiaritmic eficient.
Se implanteaza cardiodefibritator implantabil (/CD) bicameral. Se creste doza de betablocant
si cordarone. In evolutie doua socuri ale defibrilatorului. La 2 luni dupa implant FE VS scade
la 30%, cordul are aspect de cardiomiopatie dilatativd. Evolutie rapid negativa cu aparitia
fenomenelor de insuficienta cardiaca congestiva si-deces prin insuficienta cardiaca refractara
la tratament la doar 8 luni de la primul simptom (stop cardiac).

IMPLANTABLE CARDIODEFIBRILLATOR IN A PATIENT WITH
MAJOR THALASSEMIA, RESTRICTIVE CARDIOMYOPATHY AND
TACHYARRYTHMIAS

R. Ciudin, loana Ghiorghiu, Marinela Serban, Carmen Ginghina

UMF “C. Davila™, Institute of Cardiovasculare Diseases “Prof. DR. C.C. lliescu” Bucharest

A 16 year old patient with moderate failure to thrive and short stature, diagnosed with major
thalassemia at the age of 4 month, with large transfusional necessities, on incomplete
treatment with iron chelators, is admitted after a cardiac arrest due to ventricular fibrillation,
resuscitated by electrical shock. ECG Holter monitoring reveals frequent isolated ventricular
premature beats, but also systhematisied in sustained ventricular tachycardic passes.
Antiarrythmic treatment with Cordarone has been started, without control of the arrythmias
and occurence of syncopes. Cardiac ultrasound shows a heart with normal-sized chambers,
but with a mitral diastolic flow of restrictive pattern. Electrophysiological study has been
performed, with the identification of a focus in the ejection tract of the right ventricle, followed
by its ablation. After the procedure, the patient is repeating sincopes due to ventricular
tachycardia. On ECG, a conduction abnormality has been diagnosed (first degree
atrioventricular  block), limiting an efficient antiarrythmic treatment. An implantable
cardiodefibrillator has been implanted. The betablocker and Cordarone dosis have been
increased. During follow-up, 2 shocks are given by the defibrillator. At 2 month after
implantation, the EF of the left ventricle decreases at 30%, the heart has the aspect of
dilatated cardiomyopathy. Evolution is rapidly progressive towards signs of congestive heart

failure and death due to intractable cardiac failure at just 8 month after the first symptom
(cardiac arrest).
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“SINCOPA $I STIMULATORUL CARDIAC LA COPIL
Gabriela Doros, S. Pescariu, M. Gafencu, Anca Popoiu

Clinica Il Pediatrie, UMF ,Victor Babes” Timisoara
“ Institutul de Boli Cardiovasculare Timisoara

Scop: Lucrarea de fata isi propune sa prezinte importanta examenului clinic si paraclinic la
copiii cu sincopa, in vederea stabiliri etiologiei acesteia, care atunci cand este
cardiovasculara, poate sa necesite stimulator cardiac, ca unica sansa in salvarea vietii.
aterial si metoda: Am luat in studiu un numar de 26 de copii cu sincopa, internati in Clinica Il
Pediatrie in perioada ian 2004- martie 2005. Toti au beneficiat de examen clinic complet,
ECG, Holter ECG, examen cardiovascular, Ex. FO, EEG, examen neurologic, ionograma
sanguina, glicemie. Rezultate: Dintre acestia, 7 sincope au avut etiologie cardiovasculara: 2
disfunctie de nod sinusal, 2 bradiaritmii, 1 bloc AV, 1 hipotensiune ortostatica, 1 CMHO;
restul de 19 sincope s-au datorat: 5 hipoglicemiei, 6 sindromului de hiperventilatie, 2
epilepsiei, 3 histeriei, 1 migrenei, 2 disfunctiei cerebrale. Copilul cu bloc implantat post
corectie CAVC pe situs inversus a necesitat reimplant, bateria fiind epuizata, sincopa
aparand pe flutter atrial cu conducere 3-4 : 1. Cele 2 bradiaritmii au fost una implantata,
sincopa aparand si in spital, la o frecventa de 10 b/min., iar cea de-a doua, in asteptare de
implant, fiind pozitiva la Tilt test, cu asistolie la 9 minute, dovedita fiind etiologia vasovagala.
Concluzii: Cu toate ca procentul de sincope de- etiologie cardiovasculara e mic (26,6%),
importanta depistarii acesteia e covarsitoare, stimulatorul cardiac fiind de muite ori salvator
de vieti.

SYNCOPE AND THE PACEMAKER IN CHILDREN

Gabriela Doros, Pescariu Sorin®, Gafencu Mihai, Popoiu Anca

llird Pediatric Clinic, UMF ,Victor Babes” Timisoara
*Institute of Cardiovascular Disease Timisoara

Aim: The paper wants to present the importance of the clinical and paraclinical examination
to establish the etiology of syncope in children; the cardiovascular one may sometimes need
pacemaker for life maintaining. Material and method: A number of 26 children with syncope
were taken in study between January 2004- March 2005. They performed: complete clinical
examination, ECG, Holter ECG, cardiovascular exam, EEG, neurological exam,
ophthalmoscopy, blood ionogramm, glycemia. Results: 7 syncope haq cardlovascular
etiology: 2 sick sinus syndrome, 2 bradyarrhythmias, 1 AV block, 1 orthostatic hypotension, 1
HOCM: the other 19 were: 5 hypoglycemia, 6 hyperventilation syndrome, 2 epilepsy, 3
hysteria, 1 migraine, 2 cerebral disfunction. The child with block and pacemaker, secondary
to situs inversus and surgical corrected complete AV defect, needed a new pacemqker; the
battery from the first PM was empty and the syncope appeared due to atrial flutter with 3-4:1
conduction. From the 2 bradyarrhythmias, one got a pacemaker, .beca'ulse the syncope was
repeated in the hospital at a frequency of 10 b/min.., a_nd the ogher is waiting for a PM, Tilt test
being positive, with cardiac arrest at 9 min., sustaining the_ diagnose of vasova%al syncope.
Conclusions: Despite the small percent of cardiovascular etiology of syncope (26%), it is very
important to identify the cardiac underlying disease, because pacemaker may save life in

some arrhythmias.
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RELATIA CARDIOMIOPATII-DISRIMTII - STUDIU PE 12 ANI -
01.01.1993 - 31.12.2004.

D.Dumbrava, Ruxandra Vidlescu, Anca Dumbrava

UMF ,Carol Davila” Bucuresti, Spitalul Clinic de Urgenta pentru Copii ,Maria Sklodowska
Curie”

Comparativ cu rezultatele spectaculoase obtinute in tratarea cardiopatiilor congenitale, cele
din domeniul cardiomiopatiilor (CMP) sunt in continuare modeste. medical actual, chiar cel
complex si foarte sofisticat, nu a reusit scaderea semnificativa a ratei deceselor copiilor cu
CMP. ceasta atinge aproximativ 40% si nu exista diferente semnificative de prognostic intre
tarile dezvoltate si cele in curs de dezvoltare. Studiul prezintd experienta acumulata in acest
domeniu pe parcursul a 12 ani, prezentdndu-se datele furnizate de relatia
cardiomiopatii/disritmii. Din cele 177 de cazuri de CMP (forme primitive i secundare), 25 au
debutat sau au fost diagnosticate dupa depistarea unei disritmii. In alte 14 cazuri, acestea au
aparut ulterior, reprezentand o complicatie evolutivd. Se fac aprecieri asupra tipurilor de
disritmii intalnite, influentei lor asupra evolutiei si prognosticului. Se discuta si posibilitatea
generarii unei disfunctii miocardice, deci a unei cardiomiopatii, de catre o tulburare cronica
de ritm. La ora actuala este dificil a stabili daca tulburarile electrofiziologice sunt primare sau
secundare modificarilor structurale ale miocardului si ale arhitecturii ventriculare.

RELATION CARDIOMYOPATHIES-DYSRHYTMIAS
12 YEAR STUDY (01.01.1993 — 31.12.2004)

D.Dumbrava, Ruxandra Vidlescu, Anca Dumbrava

UMF ,Carol Davila” Bucuregti, Emergency Clinical Hospital for Children ,Maria Sklodowska
Curie”

Related to the spectacular results obtained in the treatment of congenital heart defects, those
of cardiomyopathies are still modest. The actual medical treatment, even the most complex
and sophisticated did not succeed in a significant decrease of mortality rate due to
cardiomyopathies in children. This rate reaches 40% and there are not essential differences
of prognosis between the developmental or developed countries. This study is the result of
12 years’ experience and presents the relation cardiomyopathy — dysrhythmia. There were
177 cases of children with cardiomyopathies, either primary or secondary forms; 25 of them
started as a dysrhythmia or were diagnosed due to the presence of one. In other 14 cases
dysrhythmias appeared later on, presenting as a complication in evolution. We analyze the
type of dysrhytmia, the influence it had on the evolution or prognosis of the cardiomyopathy.
The possibility of a dysrhytmia to generate a myocardial dysfunction, therefore a
cardiomyopathy, is being considered. At present time is difficult to settle if electrophysiologic

disturbances occur prior or subsequently to alterations in myocardial structure or ventricular
architecture.
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CARDIOMIOPATIA TAHIARITMICA LA COPIL
loana Ghiorghiu, R.Ciudin, Marinela $Serban, Carmen Ginghina
Institutul de Boli Cardiovasculare ,,Prof. Dr.C.C.lliescu” Bucuresti

Prezentarea particularitatilor clinice, EKG, echocardiografice si evolutive ale unei forme rare
secundare de cardiomiopatie. MATERIAL SI METODA: 5 pacienti, varsta cuprinsa intre 3-17
ani, sex masculin 3, internati in perioada 2002-2003 in clinica cardiologie. Toti pacientii au
fost internati de urgenta, cu crize de TPSV cu durata intre 36h-14zile. Algoritmul de
investigatii a cuprins: examen clinic, ex. EKG, ex. RX. cardiotoracic, ex. echocardiografic,
ex. Holter EKG 24h - toti pacientii, si studiu electrofiziologic -1 pacient. REZULTATE: Toti
pacientii au prezentat crize repetate si prelungite de TPSV anterioare internarii in clinica
noastra, bine tolerate hemodinamic. Ex. EKG din crizd a indicat | ca mecanism al crizei —
automatismu! atrial (4 pacienti) si reintrare pe cale accesorie-fascicul anteroseptal drept
(confirmat la studiu electrofiziologic 1 pacient). Durata crizelor a fost prelungita- minim 72 ore
si maxim 14 zile. Functtia VS a fost afectata la toti pacientii variind intre 30-55% la internare.
Fenomenele de insuficienta cardiaca se incadrau astfel: clasa Il NYHA 2 pacienti, clasa ill
NYHA 3 pacienti. Controlul aritmiei s-a realizat cu Cordarone 2 pacienti, Metoprolol 1
pacient, Metoprolol + Rytmonorm 1 pacient $i la un pacient s-a realizat ablatie de focar atrial
in criza. Dupa controlul aritmiei, la un interval de 6 luni 3 pacienti aveau FE 60% si 2 pacienti
FE 50%. CONCLUZII: Tahicardiile cu caracter incessant pot eveolua frust simptomatic la copil
datorita tolerantei bune a acestuia pentru frecvente inalte, la varste mici fiind aproape
asimptomatic. Datoritd acestei particularitati, in evolutie se poate dezvolta o cardiomiopatie
tahiaritmicd cu aspect de cardiomiopatie dilatativa. Controlul bun al aritmiei duce la
recastigarea functiei cardiace.

THE TACHYARRHYTMIC CARDIOMYOPATHY - A RARE ENTITY IN
CHILDHOOD

loana Ghiorghiu, Carmen Ginghina, R. Ciudin, Marinela Serban, B. Popescu,
E. Apetrei

Institute of Cardiovascular Diseases “Prof. Dr. C.C.lliescu”, Bucharest

Aim: The presentation of the clinical, ECG, echocardiographic and evolution specific features
of a rare form of secundar cardiomyopathy. Material and method: 5 patients, age between
3-17 years 3 males, admitted between 2002-2003 in the clinic of Cardiology. All patients
were admitted in emergency with prolonged paroxistique supraventricular tachycardias with
length between 72 h — 14 days. The exams made were clinical, ECG, Rx cardiothoracic,
echocardiography, 24 hours Holter ECG - all patients and electrophysiology study - 1
patient. Results: All patients had long standing crises, with length over 72 h, hemodynamic
well tolerated. The ECG exam made in crises showed in all patients the atrial automatism as
an electrophysiologic mechanism. The function of the LV was affected in all patients, the
ejection fraction being between 30-35%. The stages of the cardiac failure were: || gnd degree
NYHA 2 pts, llird degree NYHA — 3 pts. The arrhytmia control was accomplished with:
Cordarone 2 pts, Metoprolol 1 pt, Metoprolol + Rytmonorm 1 pt, Sotalol 1 pt, 6 months after
the control of the arrhytmia the EF was 60% in 3 pts and 50% in 2 pts. Conclusion: The
tachycardias by atrial automatism may evolues with few symptoms in chidren, because of the
good tolerances of the high cardiac frequencies at little ages, being almost asymptomatic.
Because of these specific features, in evolution may develop a tachyarrhytmic
cardiomyopathy with appearance of dilatative cardiomyopathy.



FACTORI PREDICTIVI Al EVOLUTIEI VALORILOR TENSIONALE
POST CORECTIA COARCTATIEI DE AORTA

loana Ghiorghiu, Carmen Ginghina, Marinela Serban, B. Popescu, loana
Stoian, A. Popa, B. Fotiade, P. Piaton, E. Apetrei

Institutul de Boli Cardiovasculare “PROF.DR.C.C.ILIESCU", Bucuresti

Obiectiv: Identificarea unor parametrii care sa indice pacientii cu risc crescut de a mentine
valori indicate ale tensiunii arteriale post corectia coarctatiei de aorta. Material si metoda:48
pacienti (25 sex masculin) cu varsta cuprinsa intre 6-63 ani, varsta medie de diagnostic 16
ani, varsta medie de corectie a leziunii 19 ani. Planul de investigatii a cuprins: ex. clinic, ex.
ECG, ex. Rx cardiotoracic, ex. ecocardiografic, cateterism cardiac si aortografie — tofi
pacientii ex CT — 3 pacienti, ex. RMN — 2 pacienti. Valori tensionale crescute la 43 pacienti
preoperator. Postoperator valori tensionale crescute 32 pacienti. Modul de corectie al
leziunii: 13 pacienti — angioplastie cu balon per primam, 35 pacienti corectie chirurgicala.
Durata de dispensarizare post corectie 2-5 ani. Rezultate: Postoperator HTA restantd — 28
pacienti repartizati astfel: 14 pacienti HTA st.l, 10 pacienti HTA st.ll, 4 pacienti HTA st.lIl.
Gradientele restante postcorectie au fost: post corectie chirurgicala: 15 pacienti gradient > 20
mmHg, postangioplastie cu balon 6 pacients — gradient > 20 mmHg. Din cei 28 pacienti cu
valori tensionale crescute 20 pacienti apartin unei grupe de varsta > 30 ani. Concluzii:
Valorile tensionale restante post corectia coarctatie de aorta depind de gradientul restant, de
varsta de corectie si nu sunt influentate de metoda de corectie.

PREDICTIVE FACTORS FOR THE EVOLUTION OF BLOOD
PRESSURE AFTER REPAIR OF COARCTATION OF THE AORTA

loana Ghiorghiu, Carmen Ginghina, Marinela Serban, B. Popescu, loana Stoian,
A. Popa, B. Fotiade, P. Platon, E. Apetrei

Institute of Cardiovascular Diseases “PROF.DR.C.C.ILIESCU", Bucharest

Objective: Identification of parameters which could indicate the patient at risk for maintaining
elevated blood pressure (BP) after correction of coarctation of the aorta. Material and
method: 48 patients (25 males), aged between 6 — 63 years, mean age at diagnosis 16
years, mean age at the moment of repair 19 years. The investigation plan included: clinical
exam, ECG, thoracic Xray, cardiac ultrasound, cardiac catheterization and aortography in
every patient; in 3 patients CT scan; in 2 patients MRI. 43 of the patients had elevated BP
preop. 32 patients had elevated BP postop. The repair technique was in 13 patients balloon
angioplasthy per primam, in 35 patients — surgery. The follow-up period after repair: 2-5
years. Results: 28 patients had residual postop hypertension, classified as follows: 14
patients stage |, 10 patients stage |1, 4 patients stage Ill. Residual postcorection gradients
were: after surgery 15 patients had gradients > 20 mmHg; after angioplasty, 6 patients had
gradients > 20 mmHg. Of the 28 patients with elevated BP, 20 patients belong to the group
aged over 30 years. Conclusions: BP postcoarctation repair are related to residual gradients,
the age at the moment of repair and are not related to the repair method.
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ARITMII POSTOPERATORII LA COPIIl iN VARSTA DE 0-3 ani
OPERATI IN PERIOADA 1997-2004 iN CLUJ NAPOCA

Daniela lacob', Angela Butnariu', Simona Oprita®, Cristina Vlad?, M. Chira?,
M.Cotul?, M. Barsan?, M. Nanulescu'

'Clinica Pediatrie ill, UMF luliu-Hatieganu Cluj-Napoca
2Institutul Inimii Niculae Stancioiu, UMF luliu-Hatieganu Cluj-Napoca

Premise: Majoritatea cardiopatiilor congenitale au indicatie operatorie in mica copilarie,
pentru prevenirea aparitiei complicatiilor. Unele dintre corectiile chirurgicale se pot asocia cu
aritmii postoperatorii sau tulburari de conducere. Obiective: Studiul analizeaza copiii in varsta
de 0-3 ani operati in perioada 1997-2004 in Cluj-Napoca, sub aspectele: tipul cardiopatiei
congenitale, tipul operatiei, tulburarile de ritm si conducere postoperatorii inregistrate.
Material si metoda: Au fost evaluati cei 310 copii in varstd de 0-3 ani operati in perioada
1997-2004. S-au analizat tipurile de cardiopatii congenitale care au evoluat cu tulburari de
ritm sau de conducere prin evaluarea traseelor EKG in perioada postoperatorie. Rezultate:
Cardiopatiile congenitale operate care au evoluat cu aritmii sau tulburari de conducere au
fost cele la care s-a practicat ventriculotomie dreapta sau interventii complexe la nivel atrial.
Cele mai frecvente tulburari de ritm semnificative inregistrate la copiii de varstad 0-3 ani au
fost: ritmul jonctional (4,8%) si tahicardia paroxisticA supraventriculard (2,9%). Blocul
atrioventricular grad Il s-a inregistrat la 1,9 % din pacientii operati. Tratamentul administrat
copiilor cu aritmii a constat din _antiaritmice, cardiotonice, preparate de adenozina,
cardiostimulare electrica temporara. Unele aritmii-au remis spontan. Concluzii: Sub tratament
medicamentos, cardiostimulare electrica temporara sau spontan, majoritatea tulburérilor de
ritm postoperatorii au remis complet.

POSTOPERATORY ARRYTHMIAS IN CHILDREN AGED 0-3 YEARS,
OPERATED BETWEEN 1997 — 2004 IN CLUJ NAPOCA

Daniela lacob', Angela Butnariu', Simona Oprita?, Cristina Vlad®, M. Chira?, M.
Cotul?, M. Barsan?, M. Nanulescu’

"Ilird Pediatric Clinic, University of Medicine and Pharmacy luliu Hatieganu Cluj-Napoca .
2Heart Institute Niculae Stancioiu, University of Medicine and Pharmacy luliu Hatieganu Cluj-
Napoca

Background: The big majority of congenital heart disease need surgical repair in childhood to
prevent complications. Some of the surgical techniques may associate postoperatory
arrhythmias or conduction disturbancies. Objectives: The study analyses children 0-3 years
operated between 1997-2004 in Cluj-Napoca, being followed: the type of heart disease and
surgical repair, the postoperatory arrhythmias or conduction disturbances. Meghodoilogy: 310
patients 0-3 years operated between 1997-2004 were analysed by ECG monitoryzing in the
postoperatory period. Results: The congenital heart diseases that developed' in .the
postoperatory period arrhythmias or conduction disturbances were thqse‘ necesntatmg nght
ventriculotomy or complex repair at the atrial level. The most frequent significant a(rhythmlas
found were: junctional rhythm (4,8%) and supraventricular paroxysmal.tachycardla (2,9%).
Third degree atrioventricular block developed in 1,9 % of operated ‘patlents‘. The treatm_ent
received by these patients consisted of: antiarrhythmic drugs, digitalization, adenosine,
electric pacing. Some arrhythmias spontaneously disappeared. .Conclusm.n: Thg vast
majority of postoperatory arrhythmias disappeared with medication, electric pacing or
spontaneously.
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ARITMII CARDIACE - POSIBILITAT[Sl LIMITE iN PRACTICA
PEDIATRICA

N. lagaru, Carmen Ciofu, D. Predescu, Eliza lonita, Alexandra Barbulescu
IOMC “A.Rusescu”, Bucuregti

Obiective: Evaluarea criticd a posibilitatilor si limitelor existente intr-o clinica de pediatrie
generald, in stabilirea diagnosticului si tratamentului aritmiilor cardiace._Material s$i metoda:
Au fost studiate 591 de cazuri de aritmii cardiace simptomatice spitalizate in IOMC intre
01.01.1975 si 31.12.2004. S-au folosit date anamnestice clinice, paraclinice si de laborator:
ECG standard, ECG Holter, examene ecocardiografice si radiologice, hematologice,
imunologice, hormonale, bacteriologice, virusologice etc. Rezultate: Incidenta aritmiilor
cardiace in IOMC a fost sub 1%, concordanta cu datele din literatura (intre 1980 si 1990 au
fost inregistrate 353 cazuri la 68475 bolnavi internati, reprezentand 0.5%). In ordinea
descrescanda a frecventei, cele mai importante aritmii cardiace simptomatice au fost : ESV -
145 cazuri, TPSV - 54, TV - 15, FiA — 10, FIA — 7, BAV complet tranzitor postoperator — 18,
BAV complet congenital — 2, FiV — 2. Etiologia a fost dominatd de: MCC (mai ales
postoperator), CMP primitive si/sau secundare, diselectrolitemii, hipoxemie. La aceste cauze
se adauga aritmii cardiace aparute ,,pe cord sanatos”, in proportii variabile in cazurile de
ESV, TPSV, FIA, BAV congenital complet.Concluzii : 1. Diagnosticul aritmiilor cardiace a fost
posibil in majoritatea cazurilor cu ajutorul ECG standard, monitorizarii ECG si ECG Holter. 2.
Dificultati si limite in practicd apar in stabilirea mecanismelor aritmiilor si a etiologiei
acestora, situatie in care se impune cooperarea-cu servicii cardiologice specializate: studii
electrofiziologice, explorari functionale (testul mesei inclinate, testul de efort), laboratoare de
genetica, imunologie. 3. Conduita terapeutica rationald necesitd cooperarea cu cardiologii
specializati in aritmologie, in cazurile refractare la protocoalele uzuale.

PEDIATRIC CARDIAC ARRHYTHMIAS — POSSIBILITIES AND LIMITS

N. lagaru, Carmen Ciofu, D. Predescu, Eliza lonita, Alexandra Barbulescu
IOMC ‘Alfred Rusescu’, Bucuresti

Aim. Assessment of possibilities and limits in the diagnosis and treatment options of cardiac
arrhythmias in a general pediatric clinic.Material and method: 591 cases of various
symptomatic cardiac arrhythmias in children admitted in IOMC between 01.01.1975 and
31.12.2004 were studied. The authors used data concerning history, clinical manifestations,
paraclinic and laboratory investigations: ECG, ECG - Holter, echocardiography, chest X —
rays, immunological, virusological, bacteriological analyses etc.Results. The incidence of
cardiac arrhythmias was 0.5% among children hospitalized between 1980 and 1990 ( 353
cases of 68475 children admitted in IOMC). The most important symptomatic cardiac
arrhythmias were: ventricular premature beats: 145; supraventricular tachycardia: 54,
ventricular tachycardia: 15; atrial flutter: 7, atrial fibrillation: 10, complete heart block: 20;
ventricular fibrillation: 12 etc. Other commentaries and considerations concerning etiology
and treatment are mentioned in the fulltext.Conclusions. 1. Diagnosis of pediatric cardiac
arrythmias can be correctly established on ECG only, in the majority of cases. 2. Establishing
mechanisms and etiology is frequently difficult for pediatricians. The addition of other highly
specialized services is mandatory: electrophysiological studies, Tilt Table Test, exercise

testing etc. 3. In some cases, good cooperation with cardilogists specialized in arrhythmology
is necessary.
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ABLATIA PRIN CURENT DE RADIOFRECVENTA A TAHICARDIILOR
LA COPIL - PARTICULARITATI, EXPERIENTA PROPRIE

G. lvanica, Rodica Dan, Daniela Sima, C. T. Luca, C. Luca, St. I. Dragulescu
Institutul de Boli Cardiovasculare Timisoara

Obiectiv: Ewidentierea aspectelor deosebite ale ablatiei la copil, avand in vedere
particularitatile cordului $i modul de reactie, uneori imprevizibil, al acestuia. Material si
metoda; In Institutul de Boli Cardiovasculare Timisoara, in perioada noimbebrie 1998 —
martie 2004, dintr-un numar de 610 ablatii efectuate la pacienti cu tahicardii, un numar de
108 au fost realizate la pacienti cu varste cuprinse intre 5 si 18 ani. Acesti pacienti au
prezentat: - cai accesorii ascunse 31 cazuri (28,7%); sindrom WPW patent 28 cazuri
(25,92%); tahicardii prin reintrare intranodala 42 cazuri (38,88%); tahicardii atriale 5 cazuri
(4,62%), cai accesorii cu conducere exclusiv retrograda 2 cazuri (1,85%); fascicul Mahaim 2
cazuri (1,85%). Rezultate: Particularitatile de ablgtie la copil constau, in primul rand, din
dimensiunile mai mici ale cordului, stemul mai fragil al cordajelor si valvelor, care presupun
manevrarea cu multd abilitate gi blandete a sondelor si utilizarea unor sonde de ablatie
adecvate varstei si dimensiunilor cordului. De asemenea, sondele utilizate la studiul
electrofiziologic sunt plasate cu mai mare dificultate (vezi sonda din sinusul coronar).
Hemoragiile, chiar aparent mici, la copii, pot sa duca la accidente atunci cand acestea nu se
raporteaza la volumul sanguin al copilului. O-alta problema e cooperarea in afara anesteziei
generale, pe care am aplicat-o doar-la 2 pacienti. De asemenea, ablatia in vecinatatea
nodului atrio-ventricular (cadi accesorii parahisiene si-tahicardii intranodale) trebuie sa fie
facuta cu mare atentie si abilitate, avand in vedere dimensiunile mai reduse ale acestei
regiuni la copil si raspunsul ablativ mai accentuat al cordului in perioada de crestere. Ablatia
prin curent de radiofrecventa a fost efectuata cu succes la 106 din cei 108 pacienti (98,14%),
fara a se inregistra nici un fel de complicatii‘majore (bloc total atrio-ventricular, perforatie,
embolie, hemoragie, hemopericard). Concluzie: in cazul copiilor ablatia prin curent de
radiofrecventd presupune o experientd deosebitd a operatorului $i 0 adaptabilitate de
energie, calibru si flexibilitate a sondelor, precum si permanenta supraveghere a pacientilor.

RADIOFRECVENCY ABLATION OF TACHYCARDIAS IN CHILDREN -
PARTICULARITIES, SELF - EXPERIENCE

G. Ivanica, Rodica Dan, Daniela Sima, C. T. Luca, C. Luca, St. |. Dragulescu
Institute of Cardiovascular Diseases Timigsoara

Objective: To underline particular aspects of RF ablation in childfen, based on the
peculiarities of the heart and the way of reaction, sometimes impredlctable,.of the Iat_er.
Material and method: In the Institute of Cardiovascular Diseases Timisoara, in the period
November 1998 — March 2004, out of 610 RF ablations performed in patients with
tachycardia, 108 were patients aged 5 — 18 years. These patients presented: concealed
accessory pathways in 31 cases (28,7%), patent WPW syndrome in 28 cases (25,92%),
AVN reentrant tachycardia in 42 cases (38,88%), atrial tachycardias in 5 cases (4,6_2%),
accessory pathways with exclusive retrograde conduction in 2 cases (1,85%), Mghanm fibres
in 2 cases (1,85%). Results: Ablation particularities on children are related, firstly, to the
small size of the heart, the fragility of the valves and chordae tendineae, which need a
special ability and kindness in manipulating the probes and the use Qf ablation probes
according to age and size of the heart. Also, the probes used for EF studies are placed with
greater difficulty (especially the one in the coronary sinus). Hemorrage, even apparently
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small, can, in children, cause accidents, if they are not reported to the blood volume of the
child. Another problem is cooperation outside general anesthesia (which we have used in
only 2 patients). Also, ablation in the vicinity of the AVN (accessory parahisian pathways and
intranodai tachycardias) has to be done very carefully and with great ability, because of the
reduced dimensions of this region in children and also, because of the accentuated ablative
response of the growing heart. RF ablation has been performed successfully in 106 of the
108 patients (98,14%), without any major complications (complete atrioventricular block,
perforation, embolisation, hemorrage, hemopericardium). Conclusion: In children, RF
ablation is connected with a special experience of the operator and an adaptability of energy,
caliber and flexibility of the probes, along with the permanent surveillance of the patients.
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EXPERIENTA TIMISOREANA
PRIVIND ELECTROSTIMULAREA DEFINITIVA LA COPIL

A. Lacitusu ', . Popa ',S. Pescariu 2, Alice Raica’

"Clinica Il Pediatrie U.M.F. ,V. Babes” Timisoara, ? Institutul de Boli Cardio-Vasculare
Timisoara

Lucrarea analizeaza un lot de 18 pacienti internati in institutul de Boli Cardio-Vasculare
Timigoara si Clinica Il Pediatrie in intervalul 2000-2004 la care s-a practicat electrostimulare
definitiva. Din totalul cazurilor cu indicatie de montare de stimulator 3 cazuri au prezentat
bloc total atrio-ventricular congenital, tara leziuni morfologice cardiace, unul fiind sugar mic
de 3 luni cu insuficientd hemodinamica severa. Doud cazuri au avut bloc total atrio-
ventricular congenital cu intolerantd hemodinamica in contextul unei malformatii cardiace
complexe: transpozitie congenitald corectatd. Un caz a prezentat boald de nod sinusal cu
lipotimii repetate si un episod sincopal. Restul de 12 cazuri au necesitat electrostimulare
permanenta ca urmare a blocului total survenit in urma unei corectii chirurgicale cardiace.
Dintre acestea 6 au avut canal atrio-ventricular comun forma completa, 2 tetralogie Fallot, 2
transpozitie de vase mar congenital-corectata cu defect septal ventricular larg, 2 malformatii
complexe (tranquzitie de vase mari dextrocardie, stenoza pulmonara malformatie de aparat
atrio-ventricular). In 10 cazuri s-a practicat montarea sondei pe cale endo-vasculara pe
traiectul venei subclavii. In 8 cazuri,la pacientii sugari mici, s-a montat electrod epicardic cu
fixarea bateriei in teaca dreptilor abdominali. In 4 cazuri a fost necesara reinterventie
datorita: desprinderii sondei ventriculare -1 caz; insuficientei stimularii -2 cazuri; exteririzarii
bateriei din teaca dreptiilor abdominali'in urma unui traumatism cu suprainfectie-1 caz. In 2
cazuri a fost schimbata bateria cu montarea pe cale endo-venoasa a unui stimutator montat
initial cu sonda epicardica. In maini experimentate §i cu dotare tehnicad corespunzatoare
electrostimularea definitiva reprezinta un procedeu modern ce poate rezolva cazuri cu
evolutie altfel dramatica. In conditiile dezvoltarii chirurgiei malformatiilor cardiace taboratorul
de electrofiziologie este absolut indispensabil-unei bune functionari a cardiologiei pediatrice.

EXPERIENCE OF TIMISOARA UNIVERSITY CENTRE IN
PERMANENT PACING IN CHILDREN

. . R
A Lacatusu " |. Popa ',S. Pescariu 2, Alice Raica

! Clinic Il Pediatrics U.M.F. “V. Babes." Timisoara ?Institute of Cardiovasculare Diseases
Timisoara

The paper analysis a group of 18 patients hospitalized in Clinic || Pediatrics and lnstitutge of
Cardiovasculare Diseases Timisoara during the period 2000-2004 with permanent pacing.
Out of the studied group, 3 cases were with congenital third-degree atrioventricular block
(without morphological cardiac lesions). One 3months-old infant bging vyith severe
hemodynamic cardiac failure. 2 cases with congenital third-degre.e atnoventnqular block
having hemodynamic intolerance in the context of a complex cardiac ‘abnormahty. 1 case
presented sick sinus syndrome with recurrent faints and one syncope episode. The rest of. 12
cases had permanent pacing because of a third-degree block after a cardiac surgical
intervention. 6 cases from the last group had complete atrioventricular septal detects, 2 Fal!ot
tetralogy, 2 cases were with transposition of the great arteries congenital corrected vylth
interventricular defect, and 2 complex malformations (transposition of the great arteries
dextrocadia, pulmonary stenosis malformation of atrio-ventricular valve). In 10 cases the
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transvenous implantation through subclavian vein was chosen. In 8 patients (very young
infants) epicardial implantation was performed with the battery inserted in the right abdominal
muscle. In 4 cases a second intervention was necessary because: the ventricular electrode
was detached-1 case, insufficient stimulation-2 cases, battery detached from the right
abdominal muscie...after a trauma with infection -1 case. In 2 cases the battery was replaced
with transvenous reinsertion of a stimulator previously inserted with the epicardial electrode.
Performed by a highly specialized person with good medical equipment, permanent pacing
represents a modern technique that could solve dramatic cases. In the context of developing
surgery for cardiac abnormalities, the electrophysiological laboratory is indispensable for an
efficient functionality of pediatric cardiology.
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UTILITATEA MON!TORIZARI HOLTER IN EVALUAREA
TULBURARILOR DE RITM LA COPIL

P. Lesovici, Andrea Militaru, I. Sabau, A. Craciun , Daniela Chiru
Clinica | Pediatrie Timisoara

Obiectivul lucrarii constd in evidentierea rolului monitorizarii Holter in depistarea si
supravegherea aritmiilor la copil. Material si metoda. Studiu! s-a efectuat pe perioada 2002-
2004, utilizindu-se aparatul Aspekt 700. Lotul de 84 pacienti a fost impartit in doua grupe:
pacienti cunoscuti cu afectiuni cardiace (45,24%) si cei afirmativ sanatosi cu simptome
sugestive de aritmie (54,76%), dintre care 42,8% au fost sportivi de performanta.
Simptomele dominante au fost: durerile precordiale, tahicardia persistenta, palpitatiile,
lipotimia i dispnea. Rezultate:in grupul fara afectiuni cunoscute 45,65% au prezentat aspect
normal,41,3% au avut aritmii benigne (bradicardie sinusala 10,8%; tahicardie sinusala 8,6%;
aritmie respiratorie 4,34%; pacemaker migrator 4,34%, extrasistole supraventriculare 8,6% si
extrasistole ventriculare monomorte 4,34%) si in 13% din cazuri s-au evidentiat tulburari de
ritm si conducere patologice (2 cazuri cu BAV gr I, 2 cazuri cu extrasistole ventriculare
multifocale, 1 tahiaritmie supraventriculard, 1 sd WPW). Celalalt grup a cuprins 18 cazuri de
BCC (DSA; DSV, boala Fallot, boala Ebstein, canal atrioventricular), 4 cazuri de
cardiomiopatie si 16 pacienti cu prolaps de valva mitrald. Acest grup a prezentat urmatoarele
rezultate: 23% extrasistole ventriculare, 23% extrasistole supraventriculare, 15% pauze
peste 1,5sec, 10% tahiaritmii supraventriculare, 7% tahicardii ventriculare, 7% BAV gr I, 5%
BAV gr |, 5% sd WPW si numai in 5% aspect normal. 4 din aceste cazuri au fost operati pe
cord, toti prezentind aritmii de gravitate. Concluzii: monitorizarea Holter este utild in
depistarea aritmiilor la subiectii sénatosi, particular la sportivii de performanta, precum si in
urmarirea cazurilor cu BCC pre si postoperator.

THE VALUE OF HOLTER ECG MONITORING
IN ASSESSMENTOF RITHM DISORDERS IN CHILDREN

P. Lesovici, Andrea Militaru, |. Sabau, A. Craciun, Daniela Chiru

Clinicl Pediatrics Timisoara

The aim of the study was to spotlight the role of ECG Holter monitoring in capturing and
assessment of arrhythmias in children. Material and method. The study was pedqrmed
between 2002 and 2004, using an Aspekt 700. The 84 children of the study were split in 2
groups: patients with cardiac pathology (45,24%) and affirmative healthy .childre_;n (54,76%)
but with symptoms suggesting arrhythmias (42,8% of them was sportive children). The
dominant symptoms were: chest pain, tachycardia, palpitations, fainting and .dyspnea.
Results. In the affirmative healthy group: 45,65% presented normai aspects, in 41,3%
occurred benign arrhythmias (sinus bradicardia 10,8%, sinus tachycardia 8,6%. respnratory
disrhythmia 4,34%, wandering atrial pacemaker 4,34%, premature atrial contractions 8,5%.
unifocal premature ventricular contractions 4,34%) and in 13% was revealed patholqglcal
arrhythmias (2 cases with second degree AV block, 2 polifocal premature ventricular
contractions, 1 supraventricular tachyarrhythmia and 1 WPW syndrome). The second group
included 18 cases with CHD (ASD, VSD, Fallot tetralogy, Ebstein anomaly, AV canal), 4
cases with cardiomyopathy and 16 cases with mitral valve prolapse. The resqlts of this group
was: 23% premature ventricular contractions, 23% premature atrial contractions, 15% sinus
pause, 10% supraventricular tachycardia, 7% ventricular tachycardia, 7% second degree AV
block, 5% first degree AV block, 5% WPW syndrome and just in 2 cases normal aspects.
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Conclusions. ECG Holter monitoring is a useful method in capturing arrhythmias in children,
especially young athletes and is also important in assessment of CHD before and after

surgery.
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INCIDENTA DISRITMIILOR iN CARDIOPATIILE CONGENITALE
DIN CLINICA PEDIATRIE |

Rodica Manasia, Cecilia Lazea, Lazar C., Carmencita Lucia Denes
Clinica Pediatrie I ,,Axente lancu” — UM.F. Cluj-Napoca

Scopul lucrarii. Malformatiile cardiace congenitale reprezintd o cauzad importantd de
morbiditate si mortalitate pediatrica, al caror prognostic depinde nu numai de severitatea bolii
si de momentul stabilirii diagnosticului, ci $i de complicarea lor, printre altele, cu tulburari de
ritm si de conducere. Pornind de la aceastad constatare, autorii si-au propus precizarea
modificarilor Ecg prezente la copiii cu cardiopatii congenitale.Material si metoda. Materialul
de studiu a fost reprezentat de 343 copii cu cardiopatii congenitale (90% cu shunt stanga-
dreapta; 7% cu shunt dreapta-stanga si 3% fara shunt), cu varsta intre 1 luna si 16 ani,
55,7% de sex masculin si 44,3% de sex feminin. Metodele de lucru au constat in: examen
clinic, Ecg, radiografie toracica si echocardiografie.Rezultate. Modificarile Ecg, in sensul unei
disritmii s-au intainit la 71% dintre copii. Acestea au fost reprezentate in ordinea frecventei
de: bloc de ramura dreaptd minor (46,6%); tahicardie paroxisticad supraventriculara (8,7%);
extrasistole ventriculare (2,9%); sindrom WPW (0,8%); bloc atrio-ventricular gradul |
(0,5%).Aceste aspecte sugereaza necesitatea dispensarizarii riguroase a acestor pacienti,
corectarea chirurgicald in timp util, precum si individualizarea schemei de profilaxie si
tratament al disritmiilor la copiii cu cardiopatie congenitald in functie de tulburarile
hemodinamice pe care le genereaza.

THE INCIDENCE OF THE ARRHYTHMIAS IN CONGENITAL HEART
DISEASES IN THE FIRST PEDIATRIC DEPARTMENT

Rodica Manasia, Cecilia Lazea, l.azar C., Carmencita Lucia Denes

Axente lancu” First Pediatric Department ~ University of Medicine and Pharmacy Cluj-
Napoca

The aim of the study. The heart congenital malformations represent an important cause of
morbidity and mortality in pediatric population, their prognosis depending on the disease
severity, the diagnosis establishing moment and also the complication (disturbances of rate
and rhythm). The authors will present the the main aspects of the electrocardiogram in
children with congenital heart defects. Subjects and methods. The study grup was
represented by 343 children with congenital heart disease (90% with left to right shunt, 7%
with right to left shunt and 3% without shunt), aged one month-16 years, 55.7% males an.d
44,3% females. Study methods included: clinical examination, electrocardiogram, thoracnc
roentgenogram and echocardiography. Results. Arrhythmias recording on electrocardiogram
were found in 71% of children. These were represented by: minor right branch block (46,6%);
paroxysmal supraventricular tachycardia (8,7%); ventricular extrasystoles (2,9%); Wolft-
Parkinson-White syndrome (0,8%); 1%-degree atrioventricular block (0,5°/?). These aspects
suggest the necessity of follow-up for these pacients, the precocious §urg|cal t.reatment and
individually chosen treatment scheme for the arrhythmias of the children with congenital
heart defects based on the hemodynamics disturbances.
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CARDIOPATIE DILA'[ATIVA COMPLICATA CU TROMB
INTREVENTRICULAR STANG GIGANT - PREZENTARE DE CAZ

Delia Piciu', lleana Petrescu?, Eva Neme?, Gabriela Oancea’, D. Bulucea?
'Clinica Pediatrie Il, Craiova , 2UMF Craiova

Cardiomiopatia dilatativd (CD) - afectiune a carei frecventa este dificil de stabilit survine
uneori in asociatie cu unele cardiopatii congenitale, debutul fiind cel mai frecvent brusc cu
semne de insuficienta cardiaca giobala (IC). Evolutia este grevata de o0 mortalitate ridicata si
precoce prin insuficientd cardiaca ireductibild si aritmii sau accidente tromboembolice.
Tratamentul in esentd simptomatic urmareste incetinirea ritmului evolutiei IC. Prezentam un
caz rar de cardiomiopatie dilatativa la un copil de sex feminin in varstd de 12 ani aflat la
prima spitalizare, la care s-a diagnosticat si stenoza aorticd congenitald stransa, bicuspidie
aortica, tromb intraventricular stdng gigant. Evolutia a fost nefavorabild catre IC grava si
tahiaritmie ventriculara. Fetita C.R. din mediul rural (F.O 148/2002), 1 nascut, cu evolutie
postnatald favorabila; la 4 ani a fost semnalat un suflu sistolic precordial, ramas neinvestigat.
Se interneaza la 12 ani in Clinica Il Pediatrie pentru astenie fizicd marcata, dispnee,
anorexie, scadere ponderald importantad. Examenul clinic arata suflu holosistolic gr.lll spatiul
Il parasternal drept si semne de IC globala. Radiografia cardio-pulmonara si EKG coroborate
cu datele clinice stabilesc diagnosticul de IC clasa Il NYHA si tahiaritmie ventriculara. In
Centrul de Cardiologie Craiova (unde este transferatd bolnava) se identificd ecocardiografic:
stenoza aortica congenitala strdnsa, bicuspidie aortica, tromb intraventricular stang de 1,5
cm, fractia de ejectie (FE) = 35%. Evolutia initiald sub tratament antitrombotic si digitalo-
diuretic a fost favorabild, dar nerespectarea tratamentului la domiciliu a dus la decompensari
cardiace frecvente si spitalizari repetate. Ultima internare (la un an de la diagnosticare) in
Centrul de Cardiologie incadreaza IC n clasa IV NYHA .Trombul gigant in VS ocupa 25%
din volumul ventricular si FE a scazut la 15%. Dupa ultima spitalizare cazul a fost pierdut din
evidentd. Concluzii : Cardiomiopatia a fost descoperita tardiv prin neglijarea unui sufiu
sistolic; asocierea CD cu malformatia de cord; agravarea rapida a IC prin lipsa compliantei la
tratament; prezenta trombului gigant; FE scazuta la limita compatibilitatii cu supravietuirea.

COMPLICATED DILATATIVE CARDIOMIOPATHY WITH A GIANT
LEFT INTRAVENTRICULAR THROMBUS - CASE PRESENTATION

Delia Piciu’, lleana Petrescu?, Eva Neme?, Gabriela Oancea!, D. Bulucea?
'Clinica Pediatrie l, Craiova , 2UMF Craiova

The dilatative cardiomiopathy (DC) - disease whose frequency is rather hard to establish --
sometimes occurs in association with some congenital cardiopathies, often having a sudden
onset with symptoms of global cardiac insufficiency. (Cl). The evolution does not present a
high and precocious mortality through irreductible cardiac insufficiency and rhythm
disturbance or thromboembolic accidents. The treatment, which is essentially symptomatic,
aims at a lower rhythm for the CI evolution.The case we present is a rare dilatative
cardiomiopathy with a girl, aged 12, at her first hospitalization and who was also diagnosed
left congenital aortic stenosis, aortic bicuspidy, giant left intraventricular thrombus. The
evolution was unfavorable, leading to a serious Ci and ventricular tachyarrhythmia. The girl
C.R., from a rural area (F.O. 148/2002), first born. with a favorable postnatal evolution. At the
age of 4, a precardial systolic murmur was noticed. but it was not investigated. She was
admitted, when 12, in the Il Pediatric Clinic with a marked physical asthenia, dyspnea,
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anorexia, serious weight loss. The clinical findings show a gr. lil, space |l right parasternal
holosystolic murmur and symptoms of global Cl. The cardio-pulmonary X-ray and EKG,
together with the clinical findings, determine the Ci diagnosis, class Il NYHA and ventricular
tachyarrhythmia. The Cardiology Centre in Craiova (where the patient was transferred)
echocardiographically determines: tight congenital aortic stenosis, left bicuspidy, left
intraventricular thrombus of1,5 cm and the ejection fraction (EF) of 35%. The evolution under
antithrombotic and digital-diuretic treatment was favorable, but disobeying this treatment at
home led to frequent cardiac decompensations and repeated hospitalizations. The latest
admittance in the Cardiology Centre (one year after the diagnosis) determines Cl class 1V
NYHA. The giant thrombus in the left ventricle occupies 25% of the ventricular volume and
the EF diminished to 15%. After the latest hospitalization the case could not be followed any
longer. Conclusions: The cardiomiopathy was late discovered as a result of neglecting a
systolic murmur; the association of DC with a cord malformation; rapid aggravation of Cl
because of lack of treatment; the presence of the giant thrombus; EF is low; EF decreases
until the limit of survival compatibility.
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UN CAZ PARTICULAR DE ARITMIE NEONATALA
.. Pop, P. Lesovici , D. Chiru, I. Micle, A. Militaru, O. Margineanu, M. Marazan

Spitalul Clinic de Urgenta pentru Copii “Louis Turcanu” Timigoara , Clinica | Pediatrie

‘oducere: in literatura de specialitate frecventa tahiaritmiilor neonatale este de 4 ~ 15%, cu
ftiologie variata si tratament specific. Scopul lucrarii este prezentarea unui caz particular
aritmie neonatala cu debut intrauterin.V.N., FO 1035, sex M, in varsta de 1 zi, gesta |,
a |, varsta gestationald 38 saptamani, nastere spontand, asistata, in prezentatie
niana, greutatea la nastere 4350g, talie 51cm, indice Apgar 8 (circulara strdnsa de cordon
bilical pericervicald) se interneaza prin transfer de la Spitalul Deva pentru edeme masive,
‘eralizatecianoza generalizata, accentuatd la plans; dispnee; polipnee; diagnostic de
sfer: suspect fetopatie diabetica. Din istoric retinem ca la 12 ore dupa nagtere starea
jerald se altereaza, devine cianotic, dependent de O2, tahicardic 200 — 250/minut. Nou-
scutul a fost explorat biologic si imagistic (ecografie cardiaca, ECG, Holter ECG). In urma
estigatiilor s-a stabilit diagnosticul de anasarca fetala prin insuficienta cardiaca, tahicardie
yraventriculara paroxistica, cardiomiopatie hipertrofica secundara, defect septal interatrial.
urmat tratament cu Digoxin, Propranolol, Dopamina, Furosemid. Evolutia a fost lent
orabild cu reducerea episoadelor paroxistice de tahicardie, scadere in greutate 1000 g in
zile prin eliminarea edemelor si s-a externat cu stare generald buna, alura ventriculara
) — 140/minut, sub tratament antiaritmic (digoxin si propranolol) Concluzii: Anasarca
»natala are frecvent ca si cauza tahiaritmia fetala. Se impune o monitorizare fetala atenta
posibilitatea diagnosticului intrauterin si-a tratamentului precoce. Prognosticul si evolutia
:diatd sub tratament antiaritmic (digitala in asociere cu un beta blocant) sunt bune, la
tanta se mentine insa un risc de recurenta crescut pana la varsta de 1 an.

A PARTICULAR CASE OF NEONATAL ARITHMIA
. Pop, P. Lesovici, D. Chiru, |. Micle, A. Militaru, O. Margineanu, M. Marazan
Spitalul Clinic de Urgenta pentru Copii “Louis Turcanu” Timisoara , Clinica | Pediatrie

‘oduction: In speciality reviews the frequency of neonatal tachyarithmia is 4-15 % , with
ious etiology and specific treatment. The purpose of this paper is to present a particular
se of neonatal arithmia with intrauterine beginning. The patient V.N., male, 1 day of age,
sta |i, para |1, gestational age 38 weeks, spontaneous assisted birth, cranial presentation,
h weight 4350 g, length 51 cm, Apgar score 8 ( umbilical cord strangulation of the neck)
s admitted to hospital, being transferred from Deva County Hospital, presenting massive
‘eralized oedema, generalized cyanosis emphasized by crying, dyspnoea, polipnoea.
insfer diagnosis: diabetic fetopathy. From his medical history we learned that 12 hours
2r birth, his general health status worsened, he became cyanotic, dependent on 02,
hycardic (200-250 heartbeats/min). The newborn was investigated for his biologic and
1gi.stic status (cardiac ultrasound, ECG, Holter ECG). As a result of these investigations
+ diagnosis was neonatal hydrops by heart failure, supraventricular paroxistic tachycardia,
>ondary hypertrofic cardiomiopathy, atrial septum defect. He received the following
atment: Digoxin, Propanolol, Dopamine, Furosemid. His condition improved slowly with
luction of paroxistic tachycardia episodes, weight loss of 1000g in 12 days by eliminating
: oedema and was discharged with good general health, heart rate 130-140 beats/min,
Jer antiarithmic treatment (Digoxin and Propanolol). Conclusions: Neonatal hydrops is
qu_ently triggered by fetal tachyarithmia. There is a need for careful fetal monitoring with
ssibility of in-utero diagnosis and early treatment. The prognosis and immediate evolution
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under antidrithmic treatment (beta-blockers and Digoxin) is good but long term follow-up
shows a high risk of recurrency until the age of 1 year.
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TULBURARILE DE RITM SI CARDIOMIOPATIILE COPILULUI
Alice Raica, I. Popa, Abo Lafy Sami, M. Muscoi M., A. Lacatusu
Clinica Il Pediatrie Timisoara, UMF Timisoara

Obiective: scopul studiului a fost evaluarea spectrului tulburarilor de ritm si conducere la
copiii cu cardiomiopatie hipertrofica si dilatativa precum si implicatile prognostice si
terapeutice ale acestora. Material si metoda: am iuat in studiu un lot format din 50 de copii,
dintre care 25 au fost diagnosticati cu cardiomiopatie hipertrofica si 25 cu cardiomiopatie
dilatativa. Perioada studiului s-a desfagurat pe parcursu! a 5 ani. Pacientii au fost investigati
din punct de vedere clinic si biologic, s-au efectuat echografii in dinamica, inregistrare
electrocardiograficd si monitorizare Holter de 24 de ore. Rezultate si discutii: momentul
diagnosticului cardiomiopatiei a fost asociat cu o tulburare acuta de ritm in 36 cazuri, dintre
care cele mai frecvente au fost extrasistolele ventriculare izolate — 24 cazuri, sistematizate —
6 cazuri, tahicardie ventriculara sustinuta 3 cazuri si tahicardie supraventriculara — 3 cazuri.
Pe parcursul studiului la cazurile cu insuficienta cardiaca severa si cu evolutie netavorabil3,
spectrul tulburarilor de ritm s-a largit, cuprinzand si aritmii amenintatoare de viata, care au
putut fi controlate doar temporar si partial. Lotul studiat fiind mic, nu pot fi apreciati factori de
predictie semnificativd pentru moartea subita la acesti pacienti. Concluzii: desi tulburarile de
ritm potential letale incheie de obicei evolutia nefavorabila a pacientilor cu cardiomiopatie, nu
trebuie ignorat riscul de moante subita, in special la pacientii cu forma hipertrofica de boala.
Monitorizarea clinica si elctrica, inclusiv Holter poate ameliora prognosticul acestor pacienti
prin instituirea la timp a metodelor terapeutice adecvate.

ARRYTHMIAS IN CHILDREN’ CARDIOMYOPATHY

Alice Raica, l. Popa, Abo Lafy Sami, M. Muscoi M., A. Lacatusu
Clinic Il Pediatrics Timisoara, Clinica de Pediatrie Fundeni Bucuresti

Objectives: the purpose of the study was; to' evaluate arrhythmias in children with
hypertrophic and dilated cardiomyopathies in-order to establish prognostic and therapeutic
issues. Material and method: we analyzed a group of 50 children, 25 diagnosed with
hypertrophic cardiomyopathy and 25 with dilated cardiomyopathy, during a 5 years period
(2000 — 2004). Each patient was investigated clinical and biological. We performed repeated
echocardiographic examinations, EKG and 24h Holter monitoring. Results and discussions:
we discovered arrhythmias at the onset of cardiomyopathy in 36 cases, as follows: 24 cases
with premature ventricle beats, 6 cases with systemized ventricle beats, 3 cases with
sustained ventricle tachycardia and 3 with supraventricular tachycardia. During the study the
spectrum of arrhythmias became wider in the cases with cardiac failure, including life-
threatening situations. Conclusions: although potential lethal arrhythmias usually occur in the
last stages of cardiomyopathies, we must not ignore sudden death risk especially in patients
with hypertrophic cardiomyopathy. Clinic and EKG monitoring, including Holter can improve
the prognostic of this patients, adjusting the therapeutically protocols.
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BLOC ATRIOVENTRICULAR CONGENITAL - PREZENTARE DE CAZ

Cristina Skrypnyk’, Valeria Filip?, Eniko Berecki?

'Universitatea Oradea, Facultatea de Medicina, Departamentul de Genetica
2Universitatea Oradea, Facultatea de Medicina, Catedra de Pediatrie

Blocul atrioventricular congenital reprezintd o indicatie majord pentru implantul de
pacemaker. Prezentdm cazul unui copil, acum in varsta de cinci ani, nascut cu ritm cardiac
normal, diagnosticat cu bloc AV de grad Il la varsta de 11 luni. Evolutia progresiva spre
blocul complet $i scaderea ritmului cardiac sub 45 de batdi pe minut in timpul somnului, a
impus implantul de pacemaker la varsta de 2 ani. Etiologic s-a exclus existenta unei boli
autoimune materne precum i a unei anomalii cardiace structurale. Monitorizarea atenta a
cazului a permis interventia terapeutica in momentul optim, prin implant de pacemaker cu
abord transvenos si cu localizare subpectorald,si un prognostic foarte bun

CONGENITAL ATRIOVENTRICULAR BLOCK - A CASE
PRESENTATION

Cristina Skrypnyk', Valeria Filip?, Eniko Berecki’

"University of Oradea, Faculty of Medicine, Genetics Department , *University of Oradea,
Faculty of Medicine, Pediatrics Department

The congenital atrioventricular block represents a major cause for pacemaker implantation.
We present here a case of a child, 5 years old now, born with normal heart rate, which
developed a second degree AVB around 11 months old and was in need of a pacemaker at
two years old when the AVB block became complete and the heart rate was less than 45
bpm during the sleep. From the etiological point of view, we excluded a possible autoimmune
maternal disease and a child congenital structural heart malformation. The correct
management of the case allowed the pacemaker implantation in time by a transvenous
approach, and a very good prognosis.
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TULBURARI DE RITM S| DE CONDUCERE iN FIBROELASTOZA
ENDOCARDICA

R. Spineanu, Eniké Berechi, Claudia Cladovan, Maria Porumb, Simona Cheregi,
Liliana Heredea

Spitalul Clinic de Copii Oradea

Introducere: in evolutia fibroelastozei endocardice (FE) sunt semnalate tulburari de ritm si de
conducere care pot intuneca prognosticul afectiunii.Obiective: Stabilirea incidentei reale a
tulburarilor de ritm si de conducere la copiii afectati, tipul acestora si modul in care
influenteaza evolutia FE.Material si metoda: Studiul s-a efectuat la Spitalul Clinic de Copii
QOradea pe o perioada de 35 ani (1.01.1970 - 31.12.2004). Cercetarea a avut un caracter
prospectiv si retrospectiv. Au fost selectionati 72 de copii cu fibroelastoza, existand in toate
cazurile o confirmare necroptica. Dintre acestia 61 (84,72%) au fost sugari. Rezultate:
Tulburari de ritm sau conducere au fost identificate la 20 pacienti reprezentand 27,77% din
totalul observatiilor. La 2 cazuri am inregistrat crize de tahicardie in contextul unor sindroame
de preexcitatie WPW. La una din observatii tabloul clinic a fost deschis de o tahicardie
paroxistica supraventriculara care s-a repetat ulterior. Un copil de 2 ani cu dilatare atriala
stanga a prezentat o fibrilatie atriala care nu a mai putut fi convertitd. 10 pacienti au
prezentat extrasistole ventriculare: izolate la 3 subiecti, sistematizate sub forma de
bigeminism la 3 cazuri gi trigeminism la alte doua, iar la doua in salve. Dintre tulburarile de
conducere semnalam blocul major de ramura stanga la 4 observatii $i un caz de bloc
atrioventricular complet. Survenirea tulburarilor de-ritm a necesitat ajustari terapeutice, dar
evolutia clinica a cazurilor nu a fost semnificativ influentatd comparativ cu aceea a cazurilor
de FE la care nu s-au inregistrat anomaliile de referinta. Concluzii: In evolutia FE incidenta
tulburarilor de ritm si de conducere a fost de 27,77%. S-au raportat 15 tulburari de ritm si 5
de conducere. Survenirea lor a necesitat ajustari terapeutice, context in care evolutia bolii nu
a fost in mod semnificativ influentata.

CARDIAC ARRHYTHMIAS IN ENDOCARDIAL FIBROELASTOZIS

R.Spineanu, Eniko Berechi, Claudia Cladovan, Maria Porumb, Simona Cheregi,
Liliana Heredea

Pediatric Clinic Oradea

Introduction: Arrhythmias occured in evolution of endocardial fibroelastosis (EF) may worsen
the prognosis.Objectives: To establish the real incidence, types and how the arrhythmias
influence the evolution of EF in children.Materials and methods: We performed a prospective
and retrospective study including the casuistic of Clinical Children Hospital Oradea during 35
years (01.01.1970 - 12.31.2004). We found 72 children with EF morphopathologically
confirmed. 61 (84,72%) of them were infants. Results: Arrhythmias were identified in twelve
patients, representing 27,77% of cases. In two cases we have registered tachycardial crisis
occured in WPW syndrome. In one case a paroxism of supraventricular tachycardia was
described. In other case aged two years with EF we had registered left atrial dilatation and
atrial fibrillation which couldn’t be converted. Ten patients had ventricular extrasystoles
(isolated in three cases, three with bigeminism, two with trigeminism and two with excesive
number). From cardiac conduction defect we noted left bundle brunch block in four patients
and AV block in one. The presence of arrhythmias required changes in therapy but without
significant influence on evolution comparing with cases of EF without these
anomalies.Conclusions: The arrhythmias occured in 27,77% in evolution of cases with EF.
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Were registered fifthteen rhythm anomalies and five conduction defects. The presence of
arrhythmias required changes in therapy but the evolution of the disease wasn’t modified.
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DISRITMII FETALE $| NEONATALE PRECOCE.CONSIDERATII
ASUPRA A TREI CAZURI CLINICE

Maria Stamatin', A.G.Dimitriu?, Luminita Paduraru’, Roxana lliescu, Violeta
Streanga’®

'Disciplina de Neonatologie, Universitatea de Medicina gi Farmacie lagi
%Clinica | Pediatrie, Universitatea de Medicina si Farmacie lasi

introducere: Etiologia tulburarilor de ritm si/sau conducere la nou-nascut este variata, nu
rareori idiopatica, facind deseori dificila stabilirea unei conduite terapeutice eficace.Scopul
lucrarii: prezentarea principalelor probleme de diagnostic $i terapie la 3 cazuri clinice
suspectate prin ecocardiografie fetald de disritmii fetale sau anomalii cardiace si care ulterior
au fost confirmate clinic si echocardiografic. Cazul 1 cu VG 35 saptamani, 2250 g, suspect
intrauterin de bloc AV, cardiomegalie dreapta cu atrezie arterd puimonara in observatie, a
prezentat postnatal Apgar 1, 4, 6, 6, resuscitat la nastere, cu necesitatea sustinerii cordului
cu dopamina pentru bradicardie severa, 40/min.EKG si echocardiografia precizeaza bloc AV
gradul 1ll, cardiomiopatie hiperirofica concentricd,foramen ovalae permeabil, bicuspidie
aortica. Nu a fost confirmada prezenta unei colagenoze materne. Cazul 2, nou-nascut 40
saptamani, 44009, Apgar 8, diagnosticat intrauterin cu bradicardie i aritmie extrasistolica
fetald,confirmata postnatal cu cardiomiopatie hipertroficad cu predominenta septala, foramen
ovalae fortat,anevrism SIA, tulburari de relaxare VS, . Se remarca evolutia favorabila cu
disparitia extrasistolelor dupa tratament postnatal cu sulfat de magneziu, oxigenoterapie si
diuretice.Cazul 3 : nou-nascut la termen, 39 saptamini, 3500g, Apgar 9, obiectivat intrauterin
cu bradicardie fetalad constanta, se exprima clinic postnatal prin bloc atrio ventricular grad Ii|
cu frecventa atriala 130/min, ventriculard 55/min, fara alterarea starii clinice, prezentand
echocardiografic DSV subaortic' si cardiomiopatie hipertroficad. Nici unul din cazuri nu a
beneficiat, dar nici nu a necesitat implantarea stimulatorului cardiac in peroada neonatala.
Concluzii: detectarea intrauterind a bradiaritmiilor este posibila si este de un real folos in
management-ul postnatal al cazuritor. La nici unul dintre cazuri nu a putut fi precizata
etiologia, ceea ce atrage atentia asupra incidentei crescute a tulburarilor de ritm si conducere
idiopatice fetale si ulterior neonatale.

FETAL AND EARLY NEONATAL DHYSRYTHMIAS. COMENTS ON
THREE CLINICAL CASES

Maria Stamatin’, A.G.Dimitriu?, Luminita Paduraru’, Roxana lliescu, Violeta
Streanga?

'Department of Neonatology, University of Medicine and Pharmacy lasi
2|-st Clinic of Pediatrics, University of Medicine and Pharmacy lasi

Introduction: The ethiology of heart rhythm and conduction disturbances at the newborn is
various and not rarely idiopathyc, making difficult the evaluation of best therapeutical
approaches.Objectives:To present the main approache and therapeutical dificulties in 3
cases diagnosed intrauterin with suspicion of fetal dhysrythmia and later confirmed clinical
and by echocardiography. Case 1: 35 weeks gestation, 2250 g, suspected intrauterin of AV
block, right cardiomegaly with pulmonary athresia, postnatal presenting Apgar of 1, 4, 6, 6,
resuscitated at birth, needing vasopresor and cardiotonic therapy with dopamine for a severe
bradyacardia of 40/min. EKG and echocardiography reveals third degree AV block |,
concentric hypertrophic cardiomiopathy, foramen ovalae, bicuspid aortic valve. Maternal
colagenose was excluded from the etiology. Case 2: 40 weeks gestation newborn, 4400g,
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Apgar 8, dintrauterine diagnosed with bradicardia and fetal extrasistolic dysrhythmia,
postnataly confirmed as septal predominant hypertrophic cardiomiopathy, forced foramen
ovalae, interatrial septum anewrism, left ventricle relaxing disturbances.Disapearence of
extrasystolic heart beats and good outcome after magnesium sulfate treatment.Cazul 3:39
weeks gestation newborn, 3500g, Apgar 9, diagnosed antepartum whith constant fetal
bradycardia, clinicaly expressed postpartum by third degree AV block whith atrial rhythm of
130 beats/min and ventricular rhythm of 50 beats/min, no clinical illness. Echocardiography
reveals interventricular septum defect and hyperthrophyc cardiomiopathy. None of theese
cases needed cardiac pacing during neonatal period.Conclusions: Antepartum diagnosis of
fetal bradycardia is posible and real usefull in neonatal bradycardia management. Ethiology
couldn't be establish in any of theese three cases which reveals higher incidence of
idiopathyc rhythm and conduction abnormalities at fetus and then neonate.
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IMPLICATIILE ALUNGIRII INTERVALULUI QT LA COPIL

Violeta Streanga’, A. G. Dimitriu’, Mariana Frasin’

'Clinica | Pediatrie, UMF lagi
*Spitalul Clinic de Urgente pentru Copii ,Sf. Maria” lagi

OBIECTIVE: identificarea etiologiei si consecintelor clinice ale prelungirii intervalului QT la
copil. MATERIAL S! METODA: lot de studiu: 118 copii cu QT¢ > 0,44 sec. internati in Clinica
| Pediatrie in perioada 1995 — 2002. REZULTATE: la toate cazurile alungirea QT a fost
dobandita: hipocalcemie: 48% cazuri, hipopotasemie: 19% cazuri; hipomagneziemie: 21%
cazuri, intoxicati medicamentoase: 8% cazuri (amiodarond — 3 cazuri, eritromicind — 2
cazuri, antideprin — 4 cazuri (intoxicatii accidentale), intoxicatie medicamentoasa
necunoscuta — 1 caz), hemoragie meningocerebrala: 2% cazuri, idiopatica: 2%. Pe grupe de
varsta, alungirea QT a fost mai frecventa la sugar: 35%. Simptomatologia a fost prezenta in
52 cazuri (44%), constand, la sugari, in: crize de apnee — 1 caz si convulsii — 7 cazuri, iar la
copilul mare si adolescent: crize de tetanie in 14 cazuri si parestezii, dispnee, dureri
precordiale in 30 cazuri. In celelalte 46% din cazuri simptomatologia a fost aceea a bolii de
baza. Nu a existat 0 corelatie stricta intre valoarea intervalului QT¢ $i simptomatologie, cazuri
cu QT > 0,50 sec. au fost asimptomatice, in timp ce cazuri cu QT¢ < 0,50 sec. au fost
simptomatice. Aritmiile intalnite la pacientii luati in studiu au fost: extrasistole ventriculare
izolate, nesistematizate si/sau sistematizate: 4 cazuri, bloc atrioventricular gradul Il 2/1: 1
caz, tahicardie ventriculara: 4 cazuri cu intoxicatie cu antideprin, 2 dintre acestea prezentand
si episoade de torsada varfurilor. Corectarea tulburarilor electrolitice si tratarea bolii de baza,
la care s-a adaugat tratament antiaritmic la cei cu tahicardii ventriculare, au determinat
revenirea la valori normale a intervalului QTe. CONCLUZII: ' SQTL dobandit este mult mai
frecvent decat SQTL congenital, datoritd multitudinii de factori determinanti, cel mai des
implicati fiind diselectrolitemiile si medicamentele. Deoarece nu existd o corelatie strAnsa
intre simptomatologie si valoarea QT¢, decelarea prelungirii intervalului QT impune tratarea
cauzei declangatoare.

THE IMPLICATIONS OF QT PROLONGATION IN CHILD

Violeta Streanga’, A.G.Dimitriu’, M. Frasin’

'Clinic of Pediatrics, UMF lagi
““St. Mary” Children Hospital of lagi

OBJECTIVE: to identify the etiology and clinical consequences of QT prolongation in child.
MATHERIAL AND METHOD: the cohort included 118 children with QT¢ > 0,44 sec. admitted
in I* Clinic of Pediatrics lasi, between 1995 — 2002. RESULTS: acquired QT prolongation
was seen in all cases, due to: hypocalcaemia: 48% cases, hypokalemia: 19%,
hypomagnesaemia: 21%, drugs: 8% (amiodarone — 3 cases, erythromycin — 2 cases,
antideprin — 4 cases (accidentally poisoning), unknown drug poisoning — 1 case),
subarachnoid hemorrhage: 2%, idiopathic: 2%. QT prolongation was seen mostly in infant:
35%. Symptoms were present in 44% cases: apnea (1 case) and seizure (7 cases) in infant;
tetany (14 cases) and numbness, dyspnea and precordial pain (30 cases) in big child and
teenager. There was no correlation between QT value and clinical signs; thus, cases with
QT¢>0,50 sec. were asymptomatic, but those with QT=0,45 sec. had seizures and malaise.
The arrhythmias seen in our patient were: isolated premature ventricular contractions: 4
cases, 2/1 second degree atrioventricular block: 1 case, ventricular tachycardia: 4 cases with
antideprin poisoning, 2 of them having torsade de pointes. Correction of electrolytic
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imbalance and treatment of basic disease, adding antiarrhythmic treatment in patient with
ventricular tachycardia normalize QT¢ interval. CONCLUSIONS: Acquired long QT,
secondary to electrolytic imbalance or drugs, is much more frequently seen than congenital
long QT syndrome. Because there is no correlation between QT value and clinical signs,
when long QT is found, etiological treatment must be considered.
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TULBURARI DE RITM CARDIAC IN INTOXICATIA CU ANTIDEPRIN
LA COPIL

Violeta Streanga’, N. Nistor', A.G.Dimitriu',
FI. Cristogel', Cristina Jitareanu', Mariana Frasin®

! Clinica I Pediatrie, Universitatea de Medicina si Farmacie “Gr.T.Popa” lagi
Facultatea de Medicina
2Spitalul de Copii “Sf. Maria"~ Explorari Functionale, Universitatea de Medicina si Farmacie
“Gr.T.Popa” lagi, Facultatea de Medicina

Antideprinul determina intoxicatii grave la copil, datoritd efectelor sale cardiovasculare.
Material $i metoda: Pacienti: opt copii (2-15 ani) internati cu intoxicatie cu antideprin, la care
s-au efectat: examen clinic, ECG ¢i monitorizare continua. Rezultate: Clinic, la internare:
hipertonie generalizatd, convulsii, midriaza, coma, hipotensiune arteriald pana la colaps,
sindrom piramidal, aritmii cardiace. Monitorizarea ECG: extrasistole ventriculare izolate si in
salve, tahicardie ventriculard, torsada varfurilor, largirea si deformarea complexelor QRS,
modificari severe ale repolarizarii ventriculare $i semne de ischemie subendocardica.
Tratament: spalaturd gastricd cu carbune activat, rehidratare parenterald, alcalinizare cu
bicarbonat de sodiu, terapie antiaritmica, sustinerea functiilor vitale. Evolutia a fost favorabila
la toate cazurile in interval de 4-6 zile. Concluzii: Severitatea manifestarilor cardiovasculare
din intoxicatia cu antideprin impune monitorizare clinica, ECG si electrocardioscopica, pentru
decelarea precoce a unor tahiaritmii-grave, care necesita aplicarea de urgenta a unor masuri
terapeutice complexe, ce pot ameliora prognosticul rezervat al acestei intoxicatii.

CARDIAC DISRRHYTHMIA IN AMITRIPTYLINE POISONING IN
CHILDREN

Violeta Streanga', N. Nistor', A.G.Dimitriu',
Fl. Cristogel', Cristina Jitareanu', Mariana Frasin?

' Clinica | Pediatrie, Universitatea de Medicina gi Farmacie “Gr.T.Popa” lagi
Facultatea de Medicina
2Spitalul de Copii “Sf. Maria"- Explorari Functionale, Universitatea de Medicina si Farmacie
“Gr.T.Popa” lagi, Facultatea de Medicina

Antidepresive tricyclic agents (Antideprin) determine severe intoxications, especially because
of its cardiac side effects. Method. We studied 8 children (2-14 years old) admitted with
signs of antidepresive tricyclic agents intoxication. Results. The clinical picture revealed
altered general status, generalized hypertonia, arterial hypotension up to collapse, midriasis,
coma and cardiac arrhythmia. ECG monitorisation showed ventricular premature beats,
isolated, couplets and triplets, ventricular tachycardia and torsade de pointes, severe
ventricular repolarisation disturbances with diffuse subendocardial ischemia. The treatment
consisted in: gastric lavage with activated charcoal, alkalinisation with sodium bicarbonate,
antiarrhythmic drugs and sustained vital functions. All cases recovered in 4-6 days.
Conclusion. The severity of antidepresive tricyclic agents intoxication requires continue
clinical and ECG monitorisation, for early detection of some life threatening cardiovascular

events. Thus, the treatment will be started early and will alleviate the severe prognosis of this
intoxication.
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Antideprinul, medicament din clasa antidepresivelor triciclice, este folosit la adult in terapia
starilor depresive, dar a fost mult timp folosit si la copil pentru tratamentul enurezisului. El
este responsabil de intoxicatii grave la copil, mai ales datorita efectelor cardiovasculare.
Cardiotoxicitatea majora a antidepresivelor triciclice se datoreste efectelor lor ,quinidine-like”;
blocheaza canalele rapide de sodiu, incetinind faza 0 a depolarizarii sistemului Hiss-Purkinje
si a miocardului (1).

Lucrarea are ca scop prezentarea principalelor aspecte clinice, electrocardiografice (ECG) si
terapeutice ale aritmiilor survenite in cursul intoxicatiei cu antideprin la copil.

MATERIAL S| METODA

Studiul a fost efectuat asupra a opt copii cu vérsta cuprinsa intre 2 si 15 ani, internati
in Compartimentul de Terapie Intensiva al Clinicii | Pediatrie in perioada 1994 — 2003, cu
intoxicatie cu antideprin. Pacientii au beneficiat de examen clinic complet, ECG si
monitorizare continua minim 4-5 zile.

REZULTATE .

Examenul clinic la internare a evidentiat: stare generala grava (8 cazuri), hipertonie
generalizata (7 cazuri), convulsii (5 cazuri), midriaza (4 cazuri), coma (3 cazuri), hipotensiune
arteriala (5 cazuri) pana la colaps (2 cazuri), sindrom piramidal (7 cazuri), aritmii cardiace (7
cazuri). :

ECG si monitorizarea electrocardioscopica au decelat urmatoarele aspecte:

- tahicardie sinusala -~ efect anticolinergic al drogului (toate cazurile);

- cresterea excitabilitatii miocardice: extrasistole ventriculare izolate i in salve (7 cazuri),
perioade de tahicardie ventriculard” = (4 cazuri) i torsada a varfului (2 cazuri)

- modificarea conducerii atrioventriculare ~si - intraventriculare: largirea i deformarea
complexelor QRS (4 cazuri), modificari_ale repolarizarii ventriculare cu subdenivelarea
segmentului ST si semne de ischemie subendocardica (5 cazuri). Intr-un singur caz s-a
evidentiat aspect ECG particular si deosebit de sever: complexe QRS mult largite si
deformate, subdenivelare mare ST cu inglobarea undei T, totul ludnd un aspect sinusoidal
(fig.1).

Tratamentul aplicat a constat in:

- spalatura gastrica cu carbune activat (efectuata pe sonda de intubatie la cele 3 cazuri cu
coma) si introducerea de carbune activat endogastric, repetata la 4-6 ore,

- rehidratare parenterala;

- administrarea de bicarbonat de sodiu 14%.  1-2 mEqg/kg corp;

- terapie antiaritmica;

- sustinerea functiilor vitale.

Evolutia a fost favorabild la toate cazurile intr-un interval de 4-6 zile, cu normalizarea
examenului clinic si ECG.

o, 2w

PR L L G U N ST

4]

A
VANV Y U SV

R NP 4 AN
VS TN "1\/]'3 \/A\‘J S

e e

N_Js \ N rr" AA
\ / \/‘

Fig.1. A.M. 4 ani. Intoxicatie cu antideprin. Tahicardie ventriculara 160/min. Unda P absenta,
QRS modificat, largit. Episod de torsada a varfului.

85



DISCUTII

In intoxicatia cu antideprin, tulburarile cardiovasculare sunt frecvente si severe, moartea
putand surveni prin tahiaritmii.

ECG este obligatorie pentru evidentierea unor modificari care, in ordinea aparitiei, sunt
urmétoarele (2): aplatizarea difuza a undei T, alungirea intervalului QT; largirea complexului
QRS; prelungirea intervalului PR.

Durata intervalului QRS poate constitui un factor predictiv pentru aparitia disritmiilor cardiace
(3):

- z)RS sub 0,10 secunde: riscul de aritmii sau convulsii este neglijabil;

- QRS cuprins intre 0,10 — 0,16 secunde: 33% dintre pacienti vor dezvolta convulsii si 14%
aritmii cardiace; creste riscul de coma, intubatie si hipotensiune arteriala;

- QRS peste 0,16 secunde: 50% dintre pacienti vor dezvolta aritmii ventriculare.

In afara masurilor generale, in toate cazurile s-a utilizat bicarbonatul de sodiu, alcalinizarea
fiind esentiald pentru prevenirea si combaterea tulburarilor cardiovasculare. Dupa oprirea
administrarii de bicarbonat pacientul trebuie supravegheat in continuare, deoarece uneori
tulburarile de ritm cardiac pot reapare ulterior, situa)ie in care se repeta administrarea
acestuia pentru mentinerea pH-ului intre 7,45-7,55 (4).

In disritmiile rezistente la administrarea de bicarbonat s-a utilizat lidocaina intravenos, in
doza de 1 mg/kg corp, repetata in cazul tahicardiei ventriculare (3-4 administrari); in 3 cazuri
lidocaina a fost administrata in perfuzie continud, in doza de 1 mg/kg corp/ora. In 4 cazuri in
care lidocaina a fost ineficientd s-au utilizat beta-blocante (propranolol), cu evolutie
favorabild, fara a aparea hipotensiune arteriala.

Pentru tratarea aritmiilor care nu se remit la administrarea de bicarbonat de sodiu
recomandarile sunt urmatoarele (5): de-electie - lidocaina; antiaritmicele din clasa la, Ib si Il
sunt contraindicate; betablocantele sunt formal contraindicate deoarece pot precipita aparitia
hipotensiunii arteriale iar fenitoina trebuie evitatd deocarece poate precipita aparitia de
tahiaritmii.

CONCLuzIl

Severitatea manifestarilor cardiovasculare din intoxicatia cu antideprin impune monitorizare
clinica, ECG si electrocardioscopica chiar din momentul internarii, pe 0 perioada de minim 4-
5 zile. Monitorizarea cardiaca (in special a duratei QRS) permite predictia aparitiei sau
decelarea precoce a unor tahiaritmii grave, care necesita aplicarea de urgenta a unor masuri
terapeutice complexe, ce pot ameliora prognosticul rezervat al acestei intoxicatii.
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DISRITMILE POSTOPERATORII LA COPIIl CU DEFECT SEPTAL
VENTRICULAR INCHIS CHIRURGICAL

Liliana Gozar®, Rodica Toganel', lolanda Muntean', Anca Sglimbea',Amalia
Fagariasan', Ana Sorina Pasc?

"UMF Tg.Mures,Disciplina Pediatrie Il
2 Sectia Clinica de Cardiologie Pediatrica - IBCvT Tg. Mures

Disritmiile postoperatorii sunt complicatii posibile la pacienti cu malformatii cardiace
congenitale corectate chirurgical. Scopul lucradrii: determinarea prevalentei disritmiilor
postoperatorii precoce dupd corectia chirurgicala a defectului septal ventricular (DSV),
precum si stabilirea factorilor de risc pentru aparitia disritmiei la acesti pacienti. Material si
metoda: s-au luat in studiu 62 copii internati in Clinica Cardiologie Pediatricd cu DSV, care
au beneficiat de interventie chirurgicald in Clinica Chirurgie Cardio-Vasculard Tg. Mures in
perioada ianuarie '98 — decembrie '04. S-au evaluat,urmatorii parametrii: varsta pacientilor in
momentul operatiei, marimea defectului, durata circulatiei extracorporeale. Rezultate si
concluzii: prevalenta disritmiilor postoperatorii este importanta la pacientii cu DSV. Incidenta
disritmiilor creste cu durata ischemiei sia circulatiei extracorporeale.

DISRRHYTHMIAS IN CHILDREN AFTER SURGICAL REPAIR OF
VENTRICULAR SEPTAL DEFECT

Liliana Gozar?, Rodica Toganel’, lolanda Muntean', Anca Sglimbea’,
Amalia Fiagarasan', Ana Sorina Pagc?

"UMF Tg.Mures, Disciplina Pediatrie Il
2 Department of Pediatric Cardiology - IBCvT Tg. Mures

Disrrhythmias are possible complications in' patients following repair of congenital cardiac
disease. The aim of the study: to estimate the incidence of the early postoperative
arrhythmias following repair of ventricular septal defect (VSD) , and to establish some factors
that increase the risk of disrrhythmias in this patients. Material and methods: the authors
studied 62 children admitted to Department of Pediatric Cardiology with VSD, who underwent
surgical repair at Cardiovascular Surgery Department Tg,. Mures between January '98 —
December '04. We evaluated the following parameters: age of the patients at the time of
repair; size of the defect; and cardiopulmonary bypass time. Results and conclusions. the
incidence of early postoperative disrrhythmias is important in patients with VSD. The
incidence increase with the increased ischemic time and circulatory arrest.

87



Index alfabetic

ANGreiCA MAMANEA . .oieriiriiiririeireierirrierirreiesesserrtsrenntsersacnssscnssrsarecsssssnsecseassnasess DD

ADBLTEI E e e 61, 62
BarDUIESCU AlEXANATA.....veuierrierniieirereeettenesrerasarrencesasentsssssestsnsernntessnsnssensnsosnens 64
BArSAn MITCEA ..uiviuiiriineiietiierrtentartersensseenerratersrasrnrsenesesssnsassssasssssresrnsssnsnsnne 63
(ST £ (=1 (o IV £ T Y 3.5
BereChi ENIKO ...vvvireiiiiieieiieiieite et ieesiaraeena s terasnsaessessesseairsenssssnsscsossasnanerss 77,78
BOIDA ClAUGIA . ..ucviiieiiieeneeiitctrereteererecntsraerenrertneersterraesenssenssnsenrsennsrnnsenssmnnens 55
210 Y=1 - L T g U 56
BUIUCEA D. eonveieeieiiiiiiei et e e tr e st e etete st tesansantsensanesnssassnssasansrnsennanssnsensenn 72
BUtNAriu ANGEIA ...c...uuuviiiiiiiiiiinneiiii e s e 7,63
CaiNAP SIMONA ...c.iiiiiiniieiii it et ereee e s eaa s esserenns sarenaansnss 55
Cheregi SIMONA ..cvuvieiiiiiiiii i et s cr et a e e e e e e e 78
(0] 411 Y. =12 TV = 63
o] T 0 T - T TP 69, 74
L0370 (VI 04 1 1= T 64
LOd 18T [Tl = o 1 T PR 11, 56, 58, 61
(0] F- T (o177 T T - T¥To 1 - TP 78
00|V, 1T o= PP 63
0] - o110 - VO TR 69
CriStOGEI Fl. coeeiieiiiii ettt et et e s e rann e 84
1D LTI = (oo [or- T OO 65
Denes CarmenCita LUCIA ..........eviiiiiiiiirii i isinseestnsiineeneensnnrnsesssnsresesnerasnesnnns 71
Dimitriu A.GRIQOTE ..cvvurniirerneerenieininriarereeiinesssieraresbsnsensseenennnsrnanes 12,19, 80, 82, 84
DOr0OS GADIIBIA ....oeivveiiiitvi v s s et se sie et e s ha e srasess e anesansensnnsnsennans 59
DraguIBSCU St....cvueeieriiiieree st esise s ibas b e s asiaaaateeeeberatnbsnnanaseasenannnsessnensanens 65
[D]03410] = V7 - ot H Y e U o s e o S S NSRRI 60
DUMDIAVA DOMU ..ouiiiiiciiiiiei i e rsi e st e s a oo st ses s se o essn s eanensssneressnsssnnsnns 30, 60
Fagarasan AMalid ........c.ecereeiiiriieriiieererheimnnaeerieeiebesieteerteseranaesersnnmeenseneresnsnssn 87
FIlIP VAIBIIA. ...cee e e e et e ae e et e e st e a i s i e aeeveennsasanasaanebnranaenes 77
1T Vo L= = R U S S O 62
Frasin Manana ......ccoeovveierieei i ety et e ettt r e e s e sesban s s aranssaanes 82, 84
GAfENCU MINGi..citiciiiiieii e e e ettt e et ee et es e et n e s b e e eearssennnes 59
GhIOTGNIU TOANEA ....cciieii e verere e s e s s s s saens 56, 58, 61, 62
GINGhiNa CarMeN ......coviiriiiiiiiiiei e s ee e bereseseeses e resreennrens 56, 58, 61, 62
GOZAN LINBNE ...iiiveris e cri ettt ee e e s ea s eresesaesatsneeeessssanessaanes 47, 87
HEredea LIIANA .......cvuriiiiiiiri et ceer e s e cestre s e nessaenbans e s rennasten 78
JACOD DANIEIA .ceeveieiieiiiiiiieeiieerererere et eeeeeieeereeeessssasasaassessnnassassensssssesstnes 63
12GATUNICOIAE ....eeieiiiiie i et v ettt eeeeseetbbasassseessersrsrasanses 64
THESCU ROXANA ..eeeiiiiiiiiiei ettt e e e e te et et e et eeetsteaate s et e s aaeassenesssens 11,80
JONITA EHZA ..ceeeieeiieiiii ettt ee et aeaeresee s easaeeseseatresarares 64
1Y 13 ot TSRO TR PP 65
JHATEANU CriSHNG ..eeuniiiiiiii et r et eeereeeseeeeseeeeeesaenanaseeeessrannansersssness 84
LACAtUSU AQFIAN ....coviieie it e verre et s everebent et sssesastbenarsseessssnens 45,67,76
LAZAN C. ..ttt e et ettt e et e e e e e e e aaaeee et et aananaterata s errnenteas 71
LAZAN S, eeiri ittt et e et e e te et e e aereeeateeeeraee e e e et e a—aaeererararanaaaaeserrans 55
LAZEA CBELIMIA ..veeeirvuiriiieeiie et ee ettt ee e e e eeaseeaes e e e e ssasaesasseessenaesrsneses Al
LESOVICI PEIFICA ....oiiiieiiniiiiieiiiie e ee et teeeeere et romea s aeeseeevemanasseesesssesen 69,74
Leucuta A. ..ot et eans Beateturrevarenerernienenttatatrenorsetraetnrecnennnraees 7
LUCE Gttt et e eeeet e tereeesee e s reeeasessstntaeaaeaesesessassnsnenesenesens 65
LUCE Gl et e r ettt eeeee s e e eeeabeeseseatareeearesssessssasaareeesaessanasmns 65
MaNASIE ROGICA ....eviivirieiieiiieiireeec e eeeteeeeessereeessasessnssoesareeeesesesessssnraees 71
MAEFAZAN M. Leiiiiiiei ettt e eee e e e eeeseaeesasesaassasasresesessssseessens 74

88



MarginEanUu O. .....c..iiiiiiiiiiiii et e e tete e s s e e s e et e e e et e e e eaes 74

o= R RSOSSN 74
MINAIHA M. Lottt et e e e st e s e easen e s e e aenseasnaensnns 56
1 TG Yo e [ - U TR USRS PR 69, 74
1 TV N USRS 55
MUNLEAN JOIANA. ... ceiiiniet i ettt ettt et e e saaae e s e e e e e eenns 47.87
MUSCOIE M. o e e et et ettt e et et s ae e v e e e s e e ereenenenenrnrans 76
NANUIEBSCU MITCA. .. .ceriniiiee et ettt e r et e e e e e e e e aaesta e srsarneenan 63
NG VA oottt et ettt ettt e e et e e e e e et enaananernaens 72
N1 (o] RO 84
OANCEA GaADMIBIA. ... e.viieireii ettt ettt et e s e ettt et e e e n e rsraaenrenenas 72
10 o141 =TT oTo ] - TR 63
Paguraru LUMINItA ... .veveiiieieiiie e s e e e et e en s e e aan e eaereeaensnsnneasas 80
PASC SOMNA ... veiiiiiiii ettt e eee et ettt it r ettt e st e assnes e ttraraeanenererenrasaens 87
oY Tor- LTV Yo ([ [ TP UPURRURI 59, 67
[ (T T 1 [T o T RO 72
Piciu Delia .....ccovvieviiiiiiiiiccni e, N 72
[ =1 (o o 1N R O SR 62
2o o T = 74
oo o1 S OO PSP PP 62
[2doT - T [e7- 1o HOR N R P 45, 67,76
POPESCU B. .oeiniiiiiiiii ittt e sttt e s e et e e n s ra e s aa e r e neeennees 61, 62
POPOIU ANCA ..euiniiininierenreereeenenereetaeaononnesesstaseesssenanrensnnseenorserartareensnstnnesns 59
POPUMD MEFIA . eeiiiiiiiiiiit ittt ittt teaass e s tiaes b e s e sssasannansessnssrssssnsnasennnns 78
PredesCu Dragos ... eiren it iiaden s e i e e itua e ee e tare e et r e e et et s e rasa s s aans 64
S Yot Yo - S U s U S PP 67,76
RSF: 0T VIR Lo -1 o [ e R S SR A S S OO PPN 69
SaAMI ADO LAy ..o i e et e i st 76
Serban MAriNEla ....c.ouviniiiirie i i e e s et ra e s et e e e nere e n e tans 58, 61, 62
SGMbEa ANCA ....eeiniiiiii i i i e i e 87
3T 1= T 0 = 0 =1 A e U R S PO 65
01 40Y] o101 R 7 4151 (14 - H U SR U RS SR U PP USO PP I S P 77
SPINEANU R. L.t sl et ieb i s st e e e s e e s e e e e s 78
SEAMALIN MAMA Lcveiietiiiiiitiriteeniainees s iaaensaasttonesantinnesneeatssssassinaterssssearassircerssnnss 12,80
o] (o] = L IR (o= 12 - 1 PPN 62
Streanga Violeta .....oviveiiiiiiiiiiiiiii e 12, 19, 80, 82, 84
Toganel ROGICA ......cuieiuniiiniii ettt s e 47,87
VidIESCU RUXANATA .oiviiiiniiiiitiiiiieenterinsteeireeseseansensanmeransasenssniontssssmrnsetsonsasananes 60
LVZF Vs K03 113 (12 7- NP T ST 63

89






