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I. PARTE  GENERALA

1. Definiţie

Hipertensiunea pulmonară reprezintă condiţia hemodinamică în care presiunea medie în artera pulmonară depăşeşte 20 mmHg în repaus şi 30 mmHg la efort sau presiunea sistolică de repaus depăşeşte 30 mmHg .

Dacă staza şi creşterea presională se produce în sectorul veno-pulmonar, în aval de venele pulmonare, se vorbeşte despre o hipertensiune pulmonară (HTP) postcapilară, venoasă. Dacă sectorul venos nu este implicat, se vorbeşte despre o HTP precapilară, arteriolară. Valorile normale de presiune în circulaţia arterială pulmonară a adultului sunt cuprinse între 18-25 mmHg sistolică, 12-16 mmHg media şi 6-10 mmHg diastolică. în sectorul venos, valorile ating 8-12 mmHg.
La copil definirea valorilor normale este mai dificilă, deoarece acestea variază cu vârsta.
HTP poate fi primitivă sau secundară.

 Incidenţă
In literatură nu există decât sporadic date legate de prevalenta acestei condiţii hemodinamice. Cu toate acestea 40% din internările în serviciul de pneumologie şi 20% din cele de cardiologie asociază această condiţie .
In pediatrie, frecvenţa exactă a HTP primitivă sau secundară este necunoscută . Date precise referitoare la HTP persistentă a nou născutului le comunică ABU-OSBA J.K, în 1991, arătând că incidenţa este de 1/1500 nou născuţi şi reprezintă 1% din internările în secţiile de terapie intensivă 
A mai fost semnalată HTP primitivă la 1-2% din pacienţi la cateterism cardiac, 10% fiind sub vârsta de un an .
Un procent de 0,5-0,8% din nou născuţii vii prezintă malformaţii congenitale de cord, simple sau complexe, dintre care peste 50% sunt cele cu sunt stânga-dreapta şi potenţial de dezvoltare a HTP.
Acest lucru se poate explica prin diagnosticul tardiv datorat concentrării atenţiei asupra bolii de bază, şi prin faptul că este o afecţiune la graniţa mai multor specialităţi (cardiologie, medicină internă, pediatrie, pneumologie), fiecare considerând că e de competenţa celuilalt. In SUA se pare că de la apariţia simptomelor până la diagnosticul corect trec aproximativ l -2 ani. 
.
Dezvoltarea anatomică a vascularizaţiei normale pulmonare
Importante modificări anatomice şi fiziologice sufera circulaţia pulmonară  în primele ore, săptămâni sau luni de viaţă .
în viaţa intrauterină, arterele pulmonare au un perete relativ îngroşat, iar rezistenţa vasculară pulmonară foarte crescută. La naştere se produce imediat o reducere a rezistenţei vasculare pulmonare datorată efectelor combinate ale expansiunii mecanice a plămânilor, reducere a hipoxiei alveolare şi eliberare de substanţe umorale precum: bradikinină şi prostaglandine dilatatoare . Rezistenţa vasculară pulmonară continuă să scadă până la valoarea adultului, care este atinsă între 1-3 săptămâni de viaţă. .
Dilatarea arterelor pulmonare la naştere este reflectată în reducerea grosimii pereţilor, mai puţin de 200 microni diametrul. Arterele pulmonare mai mari prezintă o regresie mai lentă a grosimii peretelui, atingând nivelul adultului în primele câteva luni .
O întârziere în scăderea rezistenţei vasculare pulmonare de obicei apare în caz de comunicaţii intracardiace largi (defect septal interventricular), dar poate fi luat în considerare şi faptul că debutul insuficienţei cardiace în şunturile stânga-dreapta poate să apară după ce rezistenţa vasculară pulmonară a prezentat scăderea fiziologică .
Postnatal, patul vascular pulmonar suferă o creştere considerabilă, în paralel cu creşterea arborelui respirator . Dacă la naştere există aproximativ 20 milioane de alveole primitive, la 8 ani există aproximativ 300 de milioane, în paralel crescând şi vasele pulmonare mici, numeric .
Factorii care produc modificări patologice în patul vascular pulmonar al copilului, cum ar fi malformaţiile congenitale de cord, afectează vasele existente şi pot interfera cu creşterea ulterioară normală a patului vascular.
Acesta este un motiv pentru care intervenţiile chirurgicale la copiii cu malformaţii congenitale de cord ce afectează patul vascular pulmonar trebuie să se efectueze cât mai devreme, pentru a elimina stimulii care interfera cu dezvoltarea vasculară pulmonară normală din primele 18 luni de viaţă, când are loc creşterea rapidă.




Rezistenţa vasculară pulmonară
Relaţia între presiune şi debit în circulaţia pulmonară este  foarte complexă.
Definirea HTP în vederea diagnosticului, prognosticului şi tratamentului trebuie să ţină cont de toţi factorii care determină presiunea medie a arterei pulmonare (PpaM).
Calculând analog cu rezistenţa într-un circuit electric P=F x R, unde P = presiune, F = debit, R = rezistenţă, pornim de la formula:
A Ppa total = ql x Rvp APpa total = PpaM - Popp

Legendă:
APpa total = gradientul de presiune motorie pulmonară PpaM = p medie în artera pulmonară. ql= debitul pulmonar Rvp = rezistenţă  vsc pulmonară Popp=Presiunea de opoziţie.



Presiunea de opoziţie Popp (high outflow pressure), egalează presiunea alveolară în zona II west sau presiunea atrială stângă în zona III west, iar în practică se calculează indirect prin presiunea capilară blocată (Pw).
Debitul pulmonar (ql) este egal în mod normal cu debitul cardiac total (Q tot) dacă nu există sunt. Dacă nu există cateter Swan Glanz, formula poate fi înlocuită cu:
APpaM - Pw = QL x Rvp
Interacţiunea între aceşti factori explică evoluţia pacienţilor cu hipertensiune pulmonară. Dacă o RVP foarte crescută se asociază cu insuficienţă ventriculară dreaptă, rezultă un ql aproape nul, ducând la deces, chiar dacă PpaM este normală, sau diminuată. Dacă pacienţii au un sunt stâng-drept secundar unui DSV, rezultă o PpaM moderat crescută, în timp ce Rvp e normală.
Bolnavii cu o Popp crescută, ca în stenoza mitrală au o creştere a PpaM, dar prognosticul după intervenţia chirurgicală e mult mai bun datorită Rvp joase.
In concluzie, creşterea debitului, a rezistenţei vasculare pulmonare sau a ambelor, are ca rezultat hipertensiunea pulmonară. In funcţie de etiologie, hipertensiunea pulmonară poate implica constricţia arteriolelor pulmonare, rezultând creşterea rezistenţei vasculare pulmonare şi hipertrofia de ventricul drept.
Ventriculul drept normal nu poate susţine o încărcare de presiune bruscă peste 40-50 mmHg. Astfel, insuficienţa cardiacă dreaptă poate să apară în orice situaţie în care rezistenţa vasculară pulmonară creşte brusc. Dacă ventriculul drept se hipertrofiază, acesta poate tolera hipertensiuni blande, cu o presiune sistolică de 50 mmHg, fără să producă probleme clinice. Dacă se suprapune o patologie pulmonară, hipoxie alveolară sau acidoză peste acest ventricul drept uşor hipertrofiat, generând o presiune aproximativ egală cu cea arterială sistemică, ventriculul drept va deveni insuficient.
La copiii cu malformaţii congenitale de cord cu sunt stânga-dreapta, creşterea Ppa deasupra TA sistemice, determină inversarea şuntului, dreapta-stânga, cu hipoxemie consecutivă. In absenţa şuntului, HTP determină creşterea travaliului ventriculului drept, rezultând insuficienţă ventriculară dreaptă. Hipoxemia şi insuficienţa cardiacă , complicaţii ale HTP, nu ameninţă viaţa pacientului, dar tratamentul şi prognosticul diferă în raport cu prezenţa sau absenţa şuntului intracardiac .
2. Etiologie
Hipertensiunea pulmonară reprezintă un grup de condiţii cu multiple etiologii, făcând ca patogenia şi managementul să difere între entităţi .
Clasificarea în funcţie de patogenie cuprinde hipertensiunea pulmonară de debit din malformaţiile congenitale de cord cu sunt stânga-dreapta numită şi hipertensiune pulmonară hiperkinetică , cea produsă prin hipoxia alveolară, creşterea presiunii venoase pulmonare şi cea primitivă.
*Cauze de hipertensiune pulmonară:

a)Malformaţii congenitale de cord cu sunt stânga-dreapta mare (hipertensiune pulmonară hiperkinetică) : DSV, CAP, CAV;
b)Hipoxie alveolară:
· boli ale parenchimului pulmonar: pneumonie extensivă, hipoplazie pulmonară
(primară sau secundară ca şi în hernia diafragmatică), displazie
bronhopulmonară, boală pulmonară interstiţială (sindrom Hamman-Rich),
sindrom Wilson Mikity;
· obstrucţia căilor aeriene superioare (amigdalită hipertrofică, micrognaţie,laringotroheomalacie);

· obstrucţia căilor aeriene inferioare (astm bronşic, fibroză chistică);
· deprimări toracice sau tulburări musculare: cifoscolioză, paralizie de muşchi scheletali;
· altitudine.
c)Hipertensiune pulmonară venoasă
-
Stenoză mitrală, cor triatriatum, drenaj venos pulmonar anormal, insuficienţă cardiacă stângă, leziuni obstructive stângi (stenoză aortică, coarctaţie de aortă).
d)Boli vasculare pulmonare primitive:
· hipertensiune pulmonară primitivă - rară,

· tromboembolism.
· şunturi ventriculovenoase pentru hidrocefalie, sickle cell anemia, tromboflebită.
--boli de colagen: artrita reumatoidă, sclerodermia, boala mixtă a ţesutului
conjunctiv.
Această clasificare deşi deosebit de clară a fost revizuită de Stephan Clement de Clety şi John B Gordon, în 1994 , prezentând cauzele hipertensiunii arteriale pulmonare bazate pe principalele mecanisme ale HTP: creşterea ql, a presiunii de opoziţie sau a Rvp şi în funcţie de complicaţii (sunt stânga-drepta sau insuficienţă cardiacă) .
Tab.  Cauzele hipertensiunii arteriale pulmonare (modificat după Stephan Clement de Clety şi John B Gordon, 1994)
I. Debit pulmonar (ql) crescut: cardiopatii cu sunt stânga-dreapta

ll.Presiune de opoziţie (Popp) crescută


A.Creşterea presiunii venoase pulmonare (exemplu: întoarcerea venoasă pulmonară anormală, malformaţii ale valvei mitrale, stenoză mitrală, stenoză aortică, fibroelastoză, decompensare ventriculară stângă,
stenoza venelor pulmonare)

B. Creşterea presiunii alveolare [exemplu: PEP (presiune expiratorie pozitivă) sau volum curent excesiv 
III. Rezistentă vasculară pulmonară (Rvp) crescută

A.Cu sunt dreapta-stânga

1. Hipoxemie acută în cursul perioadei neonatale (exemplu: maladia membranelor hialine,inhalaţia meconială, pneumonie) ce determină HTP persistentă a nou-născutului

2. Hipoplazia patului vascular-pulmonar (exemplu: hernia diafragmatică)       

3. Hipoxemie acută (pneumonie, obstrucţia căilor aeriene superioare) sau septicemie la copiii malformaţiicardiace congenitale

4. Sindromul Eisenmenger

B. Fără sunt intracardiac

1. Hipertensiunea arterială pulmonară primitivă

2. Afecţiuni respiratorii însoţite de hipoxemie cronică
•maladii pulmonare obstructive sau restrictive
•obstrucţie a căilor aeriene superioare
•anomalii ale cutiei toracice (axemple: maladii neuromusculare)

3.
Hipoxemie cronică de altă cauză
•afectarea centrilor respiratori
•cei ce locuiesc la altitudine înaltă

4. Afecţiuni respiratorii cu hipoxemie acută (exemplu: sindrom de detresă respiratorie acută, pneumonie)
5. Maladii trombo-embolice: coagulopatie congenitală sau câştigată, shunt ventriculo-cardiac, complicaţie
trombo-embolică determinată de un cateter venos central, endocardită, tumori intra- sau extracardiace,
embolie gazoasă posttraumatică sau chirurgicală, deshidratare, drepanocitoză

6. Cauze iatrogene: ventilaţie mecanică, utilizarea de vasoconstrictoare, scleroza varicelor esofagiene,
protamină
In continuare vor fi discutate pe rând cele 4 cauze de HTP:

*Hipertensiunea pulmonară hiperkineticâ
Hipertensiunea pulmonară asociată cu malformaţiile congenitale de cord cu sunt stânga-dreapta mare, cum ar fi DSV, CAP, este numită hipertensiune pulmonară hiperkineticâ şi derivă din creşterea debitului, o transmisie directă a presiunii sistemice la artera pulmonară, şi o creştere a rezistenţei vasculare pulmonare prin vasoconstricţie pulmonară compensatorie.  Dacă nu apare vasoconstricţie, rezultă insuficienţă cardiacă ireductibilă.
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Fig. - Hipertensiune pulmonară în malformaţii de cord cu sunt stânga-dreapta.
a - HTP prin debit crescut, b - HTP prin rezistenţă vasculară pulmonară crescută
Grade diferite de supraîncărcare de volum cu debit pulmonar/debit sistemic între 2-5 pot declanşa instalarea HTP, lăsând în schimb loc de îndelungi discuţii referitoare la variabilitatea extremă a condiţiilor declanşatoare de HTP, malformaţii cu şunturi foarte mari tip DSA fiind decelate la vârsta adultă, fără să fi provocat o creştere de presiuni, mergând până la sindrom Eisenmenger. La copii cu anomalii cromozomiale şi defecte septale ventriculare cu şunturi moderate. se pare că independent de mărimea debitelor de sunt există factori predispozanţi pentru instalarea rapidă a HTP ; aceştia sunt: predispoziţia genetică (grupul sanguin A şi sindromul Down) şi poziţia anatomică a defectului: HTP se dezvoltă mai rapid şi mai frecvent la comunicări post tricuspidiene (DSV, CAP), decât la cele pretricuspidiene (drenaj venos pulmonar anormal, DSA).
Sindromul Eisenmenger apare la pacienţii cu malformaţii congenitale de cord cu sunt stânga-dreapta larg, netrataţi: DSV, CAP, CAV . Momentul debutului variază din copilărie spre adult, dar majoritatea pacienţilor dezvoltă sindromul în perioada de copil mare sau în adolescenţă. La pacienţii cu DSA poate apare chiar mai târziu. Mulţi pacienţi cu transpoziţie de vase mari dezvoltă boală vasculară pulmonară obstructivă în primii ani de viaţă, din motive nu prea clar înţelese. Copiii cu sindrom Down, cu defecte largi stânga-dreapta, au tendinţa să dezvolte sindromul Eisenmenger, mult mai devreme decât copiii normali cu leziuni similare.
*Hipoxia alveolară
Reducerea acută sau cronică a PO2 în regiunea capilarelor alveolare declanşează un răspuns vasoconstrictor pulmonar puternic, care poate fi accentuat de acidoză. Hipoxia alveolară, cu scăderea PO2 în artera pulmonară sau în circulaţia arterială sistemică este cea care produce clinic hipertensiune pulmonară importantă . Hipoxia alveolară are un efect vasoconstrictor mult mai puternic decât scăderea PO2 în artera pulmonară, sugerând că receptorul de oxigen este în contact mult mai apropiat cu spaţiul alveolar decât cu vasele de sânge. Oricum, gradul de răspuns variază între specii şi indivizi, vasoconstricţia poate să dispară după înlăturarea cauzei.
Mecanismul exact al răspunsului vasoconstrictor la hipoxia alveolară nu este complet înţeles. Vasoconstricţia poate fi produsă de efectul direct al reducerii PO2 în arteriolele pulmonare dar mai sigur este cauzată de acţiunea indirectă a agenţilor umorali care sunt eliberaţi local sau activaţi în plămân.
Plămânul nu este numai un organ al respiraţiei, el este un organ cu funcţie metabolică şi endocrină activă. Aici se sintetizează surfactantul alveolar, şi coordonează selectiv hormonii circulanţi vasoactivi.
Plămânul activează câţiva hormoni vasoactivi ca şi angiotensina I şi inactivează alţii: bradikinina, serotonina şi câteva prostaglandine. Agenţii vasoactivi implicaţi în vasoconstricţia pulmonară hipoxică includ: histamina, prostaglandina şi compuşii înrudiţi
(prostaglandina F, tromboxan şi endoperoxidaza), angiotensina, catecolamine şi substanţe cu reacţie lentă în anafilaxie. Sinteza şi eliberarea substanţelor biologice active în plămân, poate fi provocată de o varietate de stimuli fiziologici şi patologici, inclusiv hipoxia alveolară. Recent, scăderea sintezei de endotelium derivat relaxing factor, care a fost identificat drept oxid nitric a devenit un candidat puternic de ’’medicaţie’’ în răspunsul vasoconstrictor, deoarece efectele metabolice ale hipoxiei tranzitorii sau prelungite pot altera sinteza de oxid nitric, sau eliberarea acestuia, având ca rezultat vasoconstricţia pulmonară.
*Hipertensiunea pulmonară venoasă
Creşterea presiunii în venele pulmonare produce vasoconstricţia reflexă a arteriolelor pulmonare, rezultând HTP. Hipoxia alveolară secundară edemului pulmonar poate contribui de asemenea la vasoconstricţie. Stenoza mitrală, drenajul venos pulmonar anormal total cu obstrucţie în returul venos pulmonar şi insuficienţa cardiacă stângă cronică sunt exemple ale acestei entităţi care cauzează creşterea presiunii în atriul stâng şi ulterior în venele pulmonare. Hipertensiunea pulmonară cu presiune venoasă pulmonară crescută este de obicei reversibilă dacă este eliminată cauza.
*Boli vasculare pulmonare primitive
Condiţiile diverse numite boli vasculare pulmonare primitive se caracterizează printr-o scădere a ariei patului vascular pulmonar produsă de modificări patologice în ţesutul vascular, tromboembolism, agregare plachetară sau combinaţie.
Hipertensiunea pulmonară primitivă se caracterizează prin modificări vasculare progresive şi ireversibile similare cu cele din sindromul Eisenmenger, dar fără leziuni intracardiace . Această condiţie se întâlneşte extrem de rar la copii; este o condiţie a adultului, cu prevalentă mai mare la sexul feminin. Are un prognostic sever. Etiologia HTP primitivă nu a fost complet desluşită dar se pare că disfuncţia endotelială a patului vascular pulmonar este un factor important. Endoteliul patului vascular pulmonar are rol în menţinerea structurii normale şi a funcţiei. Celulele endoteliale modulează tonusul musculaturii vasculare netede prin sinteza prostaciclinei şi a derivatului de endotelină relaxing factor, care sunt vasodilatatoare; controlează potenţialul de proliferare al celulelor musculare netede în hipertrofiile mediei prin relaxing growth factor şi cytokine; şi interacţionează cu trombocitele ca să elibereze factori anticoagulanţi în sânge pentru a menţine un status nou trombotic datorat eliberării de prostaciclină, un inhibitor al funcţiei plachetare. Aceste funcţii delicate sunt ele însele influenţate de factori cum sunt: stresul, hipoxia şi metabolismul celular. Astfel, disfuncţia endotelială rezultată din stimulare externă sau boală propriu-zisă este importantă în dezvoltarea şi progresia hipertensiunii pulmonare. Câteva paternuri histologice întâlnite în această condiţie (angiopatie plexiformă şi trombotică), pot fi rezultatul injuriei celulare endoteliale care poate conduce la proliferarea musculaturii netede, reducerea producerii de endotelin derivat relaxing factor şi tromboză in situ. Un raport recent sugerează că producerea locală de către plămân a endotelin-1, un potent vasoconstrictor, poate contribui la anomaliile vasculare asociate cu această dezordine. Plămânul normal funcţionează în eliminarea endotelinei l din circulaţie.

3. Histopatologie
Pacienţii cu rezistenţă vasculară pulmonară crescută secundar malformaţiilor congenitale de cord, de obicei se însoţesc de "boală vasculară pulmonară" sau "boală obstructivă vasculară pulmonară". Aceşti termeni implică modificări patologice structurale ale vaselor pulmonare mici. 
Mai mult decât atât rezistenţa vasculară pulmonară crescută
rezultă nu numai datorită modificărilor structurale ale patului vascular pulmonar (descreşterea ariei lumenului arteriolelor şi venelor sau diminuarea numărului de vase pulmonare), ci şi datorită vasoconstricţiei active a vaselor pulmonare. Pentru că este aproape imposibil de eliminat in vivo tonusul activ al vaselor pulmonare, nu poate fi explicat precis, modul în care rezistenţa vasculară pulmonară este împărţită între modificări structurale şi vasoconstricţie.
Analiza modificărilor morfologice în HTP a fost publicată în 1977 de Edwards .
HEATH şi EDWARDS au descris modificările progresive în structura patului vascular pulmonar, care apar în caz de hipertensiune pulmonară secundară malformaţiile congenitale de cord, defectelor septale congenitale, gradându-le: 
· Gradul l - Cele mai uşoare modificări, constau în hipertrofia   mediei micilor artere
musculare şi arteriolelor, şi în extensia celulelor musculare netede la nivelul
arterelor normale nemusculare. Acestea au fost văzute în cazul DSV larg. Dacă
există un debit pulmonar crescut asociat cu presiune normală (ca şi în cazul DSA),
de obicei proliferarea intimei este prima modificare patologică, urmată de
hipertrofia mediei, numai după creşterea presiunii arteriale pulmonare.
· Gradul 2 - se accentuează hipertrofia mediei şi apare proliferarea intimală celulară.
· Gradul 3 — include fibroza intimei, uneori cu dilatare vasculară rapid generalizată.
Fibroza intimei apare la nivelul arterelor preacinare; aceste arii de obstrucţie
intimală pot produce arterelor pulmonare distale modificări în grosimea peretelui,
de la aspect normal la reducerea dimensiunilor. Această fază predilatativă precede
apariţia gradului 4. 
· Gradul 4 — apare subţierea mediei şi dilatare generalizată, exprimată prin 3 forme:
plexiformă, angiomatoidă şi tip venos, care se prezintă ca ramuri ale arterelor
musculare pulmonare hipertrofiate, de obicei ecluzate.
· Gradul 5 - leziuni complexe plexiforme, angiomatoase şi cavernoase cu hialinizare
şi fibroza mediei.
· Gradul 6 — indică prezenţa arteritei necrozante 
Se consideră astăzi că leziunile de grad 6 pot precede temporal pe 
cele de grad 4 şi 5 .
Se consideră că stadiile reversibile din HTP sunt cele caracterizate morfologic prin hipertrofia mediei (gradul 1-3), în timp ce apariţia arteritei necrozante şi leziunile plexiforme indică ireversibilitatea afecţiunii .
 elastică int.

Analiza patului vascular pulmonar postmortem după injectarea unei mixturi de barium-elastină a arătat modificări mai bine cuantificate în îngroşarea mediei, extensia distală a fibrelor musculare şi a demonstrat scăderea numărului de artere pulmonare mici în plămânul cu hipertensiune .
Studiile morfometrice descriu modificări structurale patologice în 3 grade.
· Gradul A — semnifică apariţia fibrelor musculare mai periferice decât normal, cu
sau fără hipertrofia mediei vaselor musculare normale.
· Gradul B - semnifică extensia distală, a fibrelor musculare şi îngroşarea peretelui
mediei de 1,5-2 ori în forma uşoară şi de peste 2 ori decât normal în forma severă.

· Gradul C - denotă gradul B plus scăderea densităţii arterelor periferice în raport cu
alveolele. Forma uşoară indică o scădere a densităţii sub 50%, iar forma severă
indică o reducere peste 50%.
Aceste modificări morfometrice se pare că sunt corelate rezonabil cu presiunea pulmonară şi rezistenţa, după cum rezultă din studiile lui RABINOVITCH .
în 1985 WAGENWOORT  aduce modificări în clasificarea leziunilor din hipertensiunea pulmonară realizată de HEATH şi EDWARDS , completările fiind descrise pentru fiecare grad în parte:
· gradul I - hipertrofia mediei, muscularizarea arteriolelor, îngroşarea peretelui
arterial cu 7% faţă de normal;
· gradul II - hiperplazia intimei, reducerea lumenului;

· gradul III - fibroză subintimală, reduplicarea limitantei elastice interne, apariţia
miofibroblastelor;
· gradul IV-V — dilatarea lumenului arterial, transformarea plexiformă, formarea de
canale capilare, apariţie de trombi fibrinoizi şi hemoragii intraalveolare;
· gradul VI — arterită necrozantă, necroză fibrinoidă, inflamaţie.
4. Fiziopatologie
Mecanismele responsabile de modificările vasculare patologice nu sunt cunoscute, dar se conturează câteva trăsături : proliferarea intimală este secundară extinderii musculaturii netede sau celulelor musculare neted-like .
Creşterea presiunii intraluminale pare a fi un stimul pentru hipertrofia mediei cel puţin în câteva forme de HTP sau sistemică . Alterarea celulelor endoteliale poate juca un rol în geneza aterogezei sistemice , şi s-a speculat că stresul secundar creşterii fluxului pulmonar poate altera endoteliu şi astfel să cauzeze remodelare vasculară în plămân . Cu toate că există foarte puţine dovezi de denudare celulară pulmonară semnificativă în malformaţiile congenitale de cord, creşterea presiunii şi debitului în artera pulmonară sunt asociate cu modificări în morfologia şi ultrastructura celulelor endoteliale . In prezent, interesul se concentrează pe controlul fenotipului musculaturii netede, funcţia şi creşterea acestuia , modularea celulară endotelială a creşterii vasculare  şi rolul factorilor de creştere în dezvoltarea vasculară normală şi patologică. Reglarea producerii de ţesut conjunctiv de către musculatura netedă şi alte celule reprezintă o nouă arie de interes de studiu .
Pacienţii cu rezistenţă vasculară pulmonară crescută secundară malformaţiilor congenitale de cord răspund la administrarea de vasodilatatoare farmacologice prin scăderea rezistenţei vasculare pulmonare indicând indirect prezenţa vasoconstricţiei active.
Foarte mulţi stimuli şi agenţi endogeni sunt vasoconstrictori pulmonari, cum ar fi: stimulare neurală, catecolamine , angiotensina II , serotonina , histamină , prostaglandine şi tromboxan A2 , leucotriene , hipoxia alveolară  şi posibil stresul mecanic .
Incă nu s-a găsit o corelare exactă între agentul administrat şi aspectele clinice de HTP.
Nu este clară nici relaţia între vasoconstricţie şi modificările structurale la nivelul vaselor pulmonare. Posibil ca vasoconstricţia activă prin creşterea presiunii în artera pulmonară să stimuleze remodelarea patologică a circulaţiei pulmonare prin stimularea mecanică a vaselor pulmonare. Agenţi care contractă musculatura netedă pot cauza direct hiperplazie sau hipertrofie a musculaturii netede , efecte aflate încă în studiu.
Rezumând în câteva idei mecanismele fiziopatologice ale HTP putem afirma următoarele:
· Dacă se dezvoltă brusc HTP severă în prezenţa unui ventricul drept normal,
nepregătit şi nehipertrofiat, va apare insuficienţă cardiacă dreaptă; situaţia se poate
întâlni în caz de obstrucţie acută a căilor aeriene superioare sau la pacienţi cu
tromboembolism pulmonar masiv.
· HTP cronică determină o hipertrofie şi dilatare gradată a ventriculului drept.
Presiunea în ventriculul drept poate să depăşească presiunea sistemică.

· O scădere a debitului cardiac se poate produce prin 2 mecanisme:
· depăşirea presiunii şi volumului ventriculului drept interfera cu funcţia cardiacă
prin scăderea perfuziei coronare a ventriculului drept hipertrofiat şi dilatat şi
scăderea funcţiei ventriculului stâng prin deplasarea spre stânga a septului
interventricular cauzat de creşterea de volum a ventriculului drept. Se produce
alterarea structurilor ventriculului stâng şi scăderea complianţei acestuia,
rezultând creşterea presiunii telediastolice ventriculare stângi urmată de o
creştere a presiunii în atriul stâng.
· Creşterea bruscă a rezistenţei vasculare pulmonare poate scădea întoarcerea
venoasă pulmonară în atriul stâng, rezultând hipotensiune şi şoc circulator în
absenţa unui sunt dreapta-stânga.

· Edemul pulmonar poate să apară fără creşterea presiunii în atriul stâng. Ruperea
directă a pereţilor arteriolelor mici proximale arteriolelor contractate hipoxic este
mai accentuată dacă nu există hipertrofie a musculaturii în media vaselor.

· Poate să apară alterarea gazelor sanguine arteriale. Hipoxemia, acidoza şi ocazional
hipercapnia pot rezulta din congestia venoasă pulmonară sau edem, compresia
căilor aeriene mici sau şunturilor intracardiace.
5. Diagnostic
Hipertensiunea pulmonară trebuie recunoscută şi diagnosticată, deoarece un diagnostic incorect şi tardiv duce la agravarea bolii şi terapie neadecvată.
a. Anamneză
Trebuie să fie corectă şi amănunţită în vederea descoperirii unui istoric de malformaţie congenitală de cord sau a bolii cauzatoare.

Simptomele sunt puţin relevante: dispneea de efort, astenia, sincopa de efort sau la unii pacienţi cefaleea sau durerea toracică tip angios pot să apară. Sensibilitatea şi specificitatea acestor simptome este redusă.
b. Examenul fizic
Aduce elemente esenţiale pentru diagnosticul de HTP, dar e mai puţin relevant în ceea ce priveşte evaluarea cantitativă a gradului de HTP. La inspecţia bolnavului se poate decela o dezvoltare psihosomatică deficitară, deprimări toracice, turgescenţa jugularelor, stază hepatică, edem, cianoză cu hipocratism digital, când presiunea în VD este mai mare decât cea din VS şi se instalează inversarea suntului, dreapta-stânga.
Palparea evidenţiază semnul Harzer, traducând o dilatare sau hipertrofie a ventriculului drept. Auscultaţia oferă elemente multiple de diagnostic:
•
semne specifice de HTP:
—
zgomotul II accentuat la pulmonară;
-
diminuarea/dispariţia suflului sistolic la DSA;
—
diminuarea suflului diastolic la PCA, prin dispariţia gradientului iniţial o dată cu
ridicarea presiunilor în cavităţile drepte.
•
semne sugestive de dilatare a arterei pulmonare:
-
clic sistolic pulmonar;
—
suflu diastolic pulmonar prin dilatare de inel.
•
semne sugestive de suprasarcină/decompensare cord drept:
· galop presistolic/protodiastolic drept;
· suflu sistolic în focar tricuspidian, variabil cu respiraţia.
De sus în jos, sensibilitatea semnelor e în creştere, iar specificitatea în scădere.
La copiii cu malformaţii congenitale de cord cu sunt stânga-dreapta, nu se notează semne sau simptome de HTP specifice, iar după ZELLERS şi colaboratorii  simptomele apar tardiv, după instalarea unei HTP. Prezenţa unei maladii cardiace cu sunt trebuie să suspecteze diagnosticul, iar datele clinice ne vor furniza informaţii despre malformaţia congenitală de cord.
c. Paraclinic
Electrocardiograma standard are sensibilitate şi specificitate scăzută. Pot să apară deviaţie axială dreaptă, hipertrofie ventriculară dreapta de tip sistolic (cu unde R mari în VI şi unde T negative până în V4 sau V5 şi târziu hipertrofie atrială dreapta, în absenţa unei stenoze de arteră pulmonară. Pe ECG mai pot să apară tulburări de ritm, de conducere sau aspect de ischemie miocardiacă . Pot să nu existe modificări ECG şi totuşi să existe un grad de HTP sau pot să existe date referitoare numai la maladia cardiacă.
Radiografia cardio-pulmonară.
Reprezintă explorarea cea mai utilă atât în HTP postcapilară (venoasă), cât şi în cea precapilară (arteriolară), din punct de vedere al diagnosticului pozitiv şi etiologic, dar mai puţin valoroasă pentru cuantificarea gradului de HTP.
Semnele de stază venoasă constau în redistribuirea cefalică a circulaţiei venoase şi arteriale şi lărgirea vaselor lobare superioare, care după SHARMA , apar la valori presionale de 12-18 mmHg (la adult). Conform studiului lui SHARMA, radiografia cardiopulmonară dă acurateţe diagnostică şi acord între observatori de 75% pentru diferenţierea aspectului normal de cel patologic şi de cel de stază moderată de cea severă.
In HTP precapilară, arterializată, semnele radiologice sunt reprezentate de dilatarea arterei pulmonare şi a ramurilor sale proximale şi sărăcirea circulaţiei în periferie, aspect accentuat în sindromul Eisenmenger.
Dilatarea arterei pulmonare poate să apară nu numai în HTP, ci şi în suprasolicitare de volum fără creştere de presiune în pulmonară, dilatare idiopatică, Boli de ţesut conjunctiv (s.Danloss, s.Marfan).
Dacă la adult se încearcă măsurători între dimensiunile arterei pulmonare drepte deasupra ramului lobar şi valori considerate standard (normale) pentru femei şi bărbaţi la care orice depăşire peste l cm e considerată patologică, la copil acest lucru nu se poate face deoarece dimensiunile variază cu vârsta. In plus, măsurătorile efectuate pe imaginea radiologică nu sunt reale, iar în literatură încă nu există o corelaţie liniară între mărimea arterei şi presiunea în pulmonară.
Aspectul cordului în HTP poate fi normal sau uşor mărit, dar în cazurile de decompensare cardiacă când HTP este cronică se remarcă prezenţa cardiomegaliei.
Tomografia computerizată
Dacă pe imaginea radiologică datele despre măsurătorile arterei pulmonare nu au putut fi exacte, numeroase studii au demonstrat că prin computer tomografie se pot face măsurători mult mai precise, tehnica având o sensibilitate de cca.  58% şi o specificitate de cca. 95% . . Astfel, la adult, valoarea normală calculată a diametrului arterei pulmonare la bifurcaţie este de 2,72 cm + 0,5 cm, iar un diametru >3,32 defineşte o hipertensiune pulmonară . Mai mult chiar, s-au putut face corelaţii între diametrul arterei pulmonare şi presiunea pulmonară cu o sensibilitate de 70% şi o specificitate de 92%,.
Variaţia diametrului arterei pulmonare cu vârsta, nu a permis asemenea corelaţii până în prezent la copil, dar aportul computer tomografiei rămâne util în lămurirea etiologici bolii.
Echocardiograjta
Echocardiografia reprezintă metoda cea mai valoroasă în evaluarea presiunilor pulmonare .
Avantajele acestei metode constau în: posibilitatea de urmărire în dinamică, lipsa iradierii, costuri relativ reduse.
Dezavantajele metodei: pacientul trebuie sedat dacă este copil şi nu cooperează, examenul este îngreunat la obezi sau dacă există deformări ale cutiei toracice.
Cu toate acestea rămâne cea mai fiabilă metodă de determinare a presiunii în artera pulmonară, metodă confirmată prin corelare cu datele invazive prin care a fost verificată.
Indicii ecografici determinaţi în modul M,2D şi Doppler, în ordinea descrescătoare a specificităţii sunt următorii:
1.
Parametrii Doppler pulmonar şi tricuspidian    corelaţi cu presiunea în artera
pulmonară.
2. Dinamica valvei pulmonare.
3. Dimensiunile crescute ale arterei pulmonare.
4. Hipertrofia ventriculului drept.
5. Deplasarea septului spre ventriculul stâng.
Cu ajutorul ecografici Doppler se poate face o evaluare calitativă şi una cantitativă a presiunilor în artera pulmonară, metode care vor fi prezentate în continuare : l. Parametrii Doppler: • calitativi
—
Fluxul sistolic pulmonar asimetric, se exprimă prin decelerarea brutală şi rapidă a volumului expulzat de ventriculul drept datorită rezistenţelor crescute în aval.
· Fluxul sistolic pulmonar bifid, care se explică prin devierea temporară a direcţiei de flux, cu scăderea componenţei vectoriale antegrade.

· Fluxul pulmonar diastolic de regurgitare pulmonară reprezintă un gradient protodiastolic crescut între artera pulmonară şi ventriculul drept.
· Raportul perioadă de preejecţie / perioadă de ejecţie (PPE/PE) prelungit datorită faptului că în HTP creşte durata perioadei de contracţie izovolumetrică
a ventriculului drept.
Raportul este suspectat dacă este peste 0,3 şi patologic dacă depăşeşte 0,4; în perioada neonatală, raportul trebuie să depăşească 0,5 pentru a fi considerat anormal, nou născuţii normali având o rezistenţă vasculară pulmonară mai crescută. Aceasta se explică prin faptul că la făt rezistenţa vasculară pulmonară e crescută, iar la naştere, creşterea PaO2, distensia pulmonară şi producerea de vasodilatatoare endogene determină o scădere a rezistenţei vasculare pulmonare ce egalează debitul sistemic. Rezistenţa vasculară pulmonară continuă să scadă în cursul săptămânilor următoare, ca o consecinţă a evoluţiei musculaturii vaselor pulmonare .
—
Timpul de relaxare izovolumetrică (TRTV), este alungit prin modificarea relaxării ventriculului drept hipertrofiat.
Primii trei parametrii sunt comuni şi cu alte situaţii de suferinţă a cordului drept,
Cantitativi:
· Velocitatea regurgitării tricuspidiene sau cea a fluxului prin zone de shunt (DSV, PCA) se corelează cu presiunea sistolică în artera pulmonară (dacă aliniamentul volumului eşantion al fascicolului de ultrasunete a fost paralel cu fluxul, lucru mai dificil de realizat la persistenţa de canal arterial),la care se adaugă valoarea presiunii în atriul drept.
Presiunea atrială dreaptă sistolică este estimată între 0-14 mmHg, în funcţie de datele clinice şi echipa de investigaţie. Pentru majoritatea cazurilor, o valoare de 10 mmHg este corectă. In caz de regurgitare tricuspidiană masivă se poate majora la 15 - 20 mmHg .
Principiul metodei: viteza fluxului regurgitant tricuspidian (Vmax) depinde direct de gradientul de presiune dintre VD şi AD în sistolă. Astfel, orice modificare a presiunii VD sistolice antrenează o modificare a vitezei RT —Vmax. Presiunea sistolică a ventriculului drept este asimilabilă cu presiunea sistolică în artera pulmonară, în absenţa stenozei pulmonare.
Raportat la formula simplificată a lui BERNOULLI se scrie:
PAPS = PVD = 4 Vmax2 + PADS
PAPs = presiunea sistolică în artera pulmonară
PVD = presiunea în ventriculul drept.
Vmax = velocitate maximă
PADs = presiunea sistolică în atriul drept.
Practic, după reperarea regurgitării tricuspidiene în Doppler pulsatil cu ajutorul imaginii 2D, se înregistrează fluxul de regurgitare tricuspidiană în Doppler continuu .
Valori normale: PAPs < 35 mmHg (regurgitare tricuspidiană)
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Fig. - Echocardiografie Doppler, flux de regurgitare tricuspidiană. PAP sistolică 62,1 mmHg.
Determinarea presiunii sistolice în artera pulmonară prin înregistrarea fluxului de comunicare interventriculară sau a fluxului în canalul arterial poate fi utilizată numai dacă nu există regurgitare tricuspidiană sau pulmonară. 

Inregistrarea fluxului de regurgitare pulmonară.
Viteza insuficienţei pulmonare depinde direct de gradientul diastolic presional între artera pulmonară şi ventriculul drept. Orice modificare a presiunilor arteriale pulmonare antrenează o modificare a vitezei regurgitării pulmonare. Viteza protodiastolică este corelată cu presiunea arterială pulmonară medie (PAPm), iar viteza telediastolicâ este corelată cu presiunea arterială pulmonară diastolică (PAPd).
Presiunea arterială pulmonară sistolică (PAPs) poate fi estimată după o formulă hemodinamică empirică utilizată în calculul presiunii arteriale medii: PAPm = (1/3. PAPs) + (2/3 . PAPd) PAPs = (3 . PAPm) - (2 . PAPd)
Altă formulă porneşte de la determinarea vitezelor protodiastolice (VPD) şi tendiastolice (VTD) ale fluxului de regurgitare pulmonară. Calculul este următorul:
PAPm = 4 VPD2 + 10 mmHg PAPd = 4 VID2 + 10 mmHg PAPs = 3 PAPm - 2 PAPd
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Fig.  - Echocardiografie Doppler, flux de regurgitare pulmonară. PAP sistolică 58,68mmHg.
Fluxul de regurgitare pulmonar se localizează în ax parasternal stâng şi apoi se măsoară în Doppler continuu 
Dacă la acelaşi pacient valoarea calculată prin regurgitare tricuspidă este superioară celei prin regurgitare pulmonară, se retine valoarea regurgitării tricuspidiene. Doar în cazul unei regurgitări tricuspidiene masive, determinarea PAPs prin metoda regurgitării pulmonare pare mai precisă. Valori normale: PAPs < 40 mmHg (prin formula regurgitării pulmonare)
 2. Modificări ale valvelor pulmonare
Pentru ca acestea să apară este necesară o presiune medie în artera pulmonară de cel puţin 20 mmHg. Modificările care se întâlnesc în HTP, se determină în modul M şi constau în :
—
diminuarea sau absenţa undei "a" a valvei pulmonare, care exprimă
incapacitatea contracţiei atriale drepte de a modifica poziţia cuspelor
pulmonare ce au în aval un obstacol presional semnificativ;
-
reducerea pantei "e-f"
—
închidere mezosistolică, cel mai specific semn din cele amintite.
3.
Dilatarea arterelor pulmonare.
-Aspect vizibil în 2D în secţiune transversală la nivelul vaselor mari, este aproape constant în HTP, dar poate apare şi în suprasarcină de debit fără HTP.
4.
Hipertrofia ventriculară dreaptă.
-
Decelabilă în mod 2D-M, în lipsa stenozei de arteră pulmonară şi a
cardiomiopatiei hipertrofiei, e un element evocator de HTP, dar nu are
corelaţie cu valorile presionale.
5.
Deplasarea septului interventricular către ventriculul stâng.
—
Odată cu creşterea presiunii în ventriculul drept, septul interventricular se
deplasează spre ventriculul stâng. Echografia bidimensională în parasternal ax
scurt evidenţiază modificările în funcţie de valorile presionale, putându-se face
o corelaţie calitativă între HTP şi configuraţia septului. In fig.j în funcţie de
ciclul cardiac sunt prezentate modificări ale septului corelate cu HTP .
Prima coloană din stânga prezintă configuraţia tipic rotundă interventricular de-a lungul ciclului cardiac.a septului
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Fig. Configuraţia septului IV în incidenţa parasternal ax scurt comparativ la subiect normal şi cu HTP.
Coloana din mijloc arată cum în HTP moderată septul devine progresiv aplatizat de la sfârşitul diastolei până la sfârşitul sistolei. Coloana din dreapta arată modificările septului în HTP suprasistemică, unde septul interventricular este aplatizat la sfârşitul diastolei, iar la sfârşitul sistolei îşi schimbă curbura, devenind convex spre ventriculul stâng.
Rezonanţa magnetică nucleară
Reprezinta o tehnica modernă care probabil că va consta în alternativa echocardiografîei în diagnosticul HTP în viitor. A început datorită potenţialului ridicat de investigare  să cuantifice parametrii necesari pentru diagnosticul de hipertensiune pulmonară. RMN-ul prezintă înaltă exactitate , iar datorită metodelor noi de contrast  permite aprecierea parametrilor de dinamică a fluxurilor în cordul drept. 
Explorarea izotopică pulmonară
Se bazează pe ideea că pacienţii cu zone extinse de hipocaptare (peste 30% din câmpul pulmonar) au o mare probabilitate de presiuni peste valorile normale.
          S-a demonstrat că utilizând Technetium-99 m hexamethyl propylenamine oxime, clearance-ul pulmonar al acestuia se corelează pozitiv cu presiunea sistolică şi rezistenţele pulmonare totale sugerând posibilitatea determinarii acestora.  Prin scintigrafie s-a utilizat raportul de captare al radiotrasorului pulmonar (plămân drept/stâng) pentru decelarea HTP. Sensibilitatea metodei este de 80,3% iar specificitatea 61,8%.
Cateterismul cardiac.
Se  indică cateterismul cardiac în caz de HTP în următoarele situaţii: pentru confirmarea diagnosticului de HTP, pentru evaluarea indicaţiei operatorii când la bază stă o malformaţie cardiacă, pentru o evaluare în caz de transplant cord pulmon, sau pentru a aprecia reversibilitatea HTP, ca răspuns la testele de provocare cu vasodilatatoare (oxigen, adenozină, arginină, NO).
In HTP primitivă, vasodilatatoarele cele mai utilizate sunt: oxigenul, nifedipinul, prostaglandina 12, nitroprusiatul, hidralazina, diltiazem . In mod selectiv este ales nitroprusiatul şi prostaglandina 12 pentru că acţionează cel mai rapid şi sunt vasodilatoare puternice .
Dacă HTP este secundară unei malformaţii congenitale de cord cu shunt stânga-dreapta, în mod obişnuit, se compară rezistenţa vasculară pulmonară obţinută după expunerea succesivă a pacientului la concentraţii de oxigen de 21% şi de 100%.
De remarcat că testele pozitive (scădere cu peste 20% a rezistenţelor pulmonare) semnalează prezenţa bolnavilor care vor răspunde favorabil şi la terapia cronică cu vasodilatatoare .
Cateterismul cardiac permite şi corelarea cu celelalte metode de cuantificare a gradului de HTP şi confirmarea preciziei acestora.
Datele obţinute prin cateterism cardiac pot fi grupate în:
· date hemodinamice, care cuprind: presiuni în capilarul pulmonar, artera pulmonară,
ventricul drept, atriu drept, gradiente intraarteriale, oximetrii, debite, rezistenţe
pulmonare;
· date morfologice despre vasele pulmonare: hiperplazii, dilatări, stenoze, fistule,
tortuozităţi;
•
date morfologice despre structurile cardiace şi vasele mari:
-
diminuarea arterei pulmonare şi a atriului drept
· prezenţa de malformaţii congenitale

· prezenţa de anomalii de cord stâng care cresc presiunea în venele pulmonare
(valvulopatii aortice/mitrale, boli miocardice primare şi secundare, constricţie
pericardică).
S-a demonstrat că gradul de HTP este corelat cu rezistenţă vasculară pulmonară, definind HTP în uşoară, medie, severă în funcţie de valorile rezistenţei vasculare pulmonare (Rvp) astfel:
· HTP uşoară - Rvp <3,5 U/m2
· HTP medie - Rvp 3,5 - 6 U/m2
· HTP severă - Rvp >6 U/m2
O altă clasificare a HTP a putut fi elaborată prin evaluarea raportului dintre rezistenţele vasculare pulmonare şi sistemice (Rvp/Rvs), care nu depăşeşte niciodată 0,25. Astfel avem:
· HTP uşoară - Rvp/Rvs 0,25 - 0,45
· HTP medie - Rvp/Rvs 0,45 - 0,70
· HTP severă - Rvp/Rvs >0,70
în unele situaţii, cateterismul cardiac poate determina presiunea în atriul stâng în mod direct prin pasajul defectului interatrial sau foramen orale, rezultatul putând fi comparat cu presiunea capilară pulmonară blocată (Pw).
Diagnosticul de HTP poate fi confirmat cu ajutorul cateterului Swan Ganz.
Concomitent cu cateterismul se poate efectua angiografia (dar nu cu cateterul Swan Ganz), care dacă prezintă un aspect de "arbore mort" sugerează o HTP gravă  şi în acelaşi timp permite depistarea leziunilor congenitale vasculare sau câştigate.
Biopsia pulmonară
In situatia limită, când datele hemodinamice sunt greu de interpretat se efectueaza pacienţilor cu malformaţii congenitale de cord o biopsie pulmonară pentru evaluarea gradului de HTP, a gradului de reversibilitate şi a posibilităţilor de tratament chirurgical.
Biopsia pulmonară urmăreşte ca prin modificările histologice  să poată încadra cazul în clasificarea HTP calitativă a lui HEATH şi EDWARDS , cât şi în cea cantitativă a lui RABINOWITCH , ştiind că primele trei grade pot fi adresate serviciului de chirurgie cardiovasculară, HTP fiind reversibilă.
Dacă rezistenţa vasculară pulmonară este foarte crescută, >6,5 U/m2, iar biopsia pulmonară evidenţiază modificări histologice ireversibile, singura manevră chirurgicală recomandată este transplantul pulmonar sau bloc total cardio pulmonar, altfel, riscul de deces fiind foarte mare.
Diagnostic pozitiv
Acesta se bazează pe:
· recunoaşterea semnelor de HTP
· depistarea malformaţiei congenitale de cord

· dovedirea inversării şuntului (dacă există) prin:
· ECHO Doppler color
· ECHO de contrast
•
desaturarea în oxigen a circulaţiei sistemice
Diagnostic de severitate
Criterii de severitate a HTP
Severitatea HTP se exprimă prin valori ale presiunii medii în artera pulmonară, rezistenţa vasculară pulmonară şi raportul Rvp/Rvs. In funcţie de aceste valori se defineşte HTP uşoară, medie, severă.
Criteriile de severitate sunt următoarele:
•
HTP uşoară:
· PpaM între 30-50 mmHg
-Rvp:<3,5U/m2
· Rvp/Rvs = 0,25 - 0,45

•
HTP medie:
-PpaMîntre 50-80 mmHg -Rvp:3,5-6U/m2 -Rvp/Rvs = 0,45-0,70
•
HTP severă:
· PpaM > 80 mmHg
· Rvp > 6 U/m2
· Rvp/Rvs >0,70
6. Evoluţie şi complicaţii
Hipertensiunea pulmonară hiperkinetică, secundară malformaţiilor congenitale de cord cu sunt stânga-dreapta sau asociate cu hipertensiune pulmonară venoasă regresează până la dispariţie după corecţia chirurgicală, dacă aceasta se face cât mai devreme, în timp util.
Complicaţii
In cazul în care există o comunicare între circulaţiile pulmonară şi sistemică, HTP poate să determine inversarea şuntului, dreapta stânga, hipoxemie şi disfuncţie cardiacă. Hipoxemia duce la scăderea PO2 acidoză metabolică şi ischemie miocardică, ce pot conduce la deces.
Hipertensiunea pulmonară secundară obstrucţiilor aeriene este de obicei reversibilă, dacă este eliminată etiologia.
S-a descris la pacienţii cu HTP un sindrom obstructiv ce determină perturbări ale raportului ventilaţie perfuzie şi o diminuare a complianţei pulmonareprin faptul ca că arterele pulmonare dilatate la pacienţii cu HTP realizează o compresiune bronşică extrinsecă, iar hipertrofia şi hiperplazia vasculară comprimă căile aeriene mici accentuând sindromul obstructiv.
Sindromul obstructiv şi creşterea spaţiului mort secundar diminuării fluxului sanguin pulmonar ce participă la schimburile de gaze pot accentua hipoxemia, hipercapnia şi acidoză, agravând HTP.
Hipertensiunea pulmonară primitivă are o evoluţie fatală.
Hipertensiunea pulmonară asociată cu sindromul Eisenmenger este de obicei ireversibilă, dar poate fi stabilă până în a Il-a sau a IlI-a decadă de viaţă.
Insuficienţa ventriculară dreaptă este frecvent întâlnită în stadiile tardive.
Ca şi complicaţii secundare sunt menţionate tulburarea hemostazei şi disfuncţia renală. Trombozele pulmonare şi tromboembolismul conduc la hemoptizie sau infarct pulmonar.
La toate acestea se mai pot adăuga suprainfecţiile care determină decompensarea hemodinamică acută.
Prognostic
Până nu demult, această afecţiune era clasic considerată letală la scurt timp de la diagnostic. Iniţial HOPKINS, în 1996 , apoi VONGPATANASIU, în 1999 , publică o statistică în care arată că rata de supravieţuire este de 80% la 10 ani, 77% la 15 ani, 42% la 25 ani.
Mortalitatea analizată de ŞAUA  indică drept cauze în 30% moartea subită, 25% insuficienţă cardiacă ireductibilă şi 15% complicaţii infectioase.
Sindromul Eisenmenger
In 1958 WOOD publică observaţiile lui V.Eisenmenger din 1897 referitoare la cianoza progresivă, hipocratismul digital şi decompensare cardiacă dreapta la un pacient care ulterior s-a dovedit a avea un defect septal interatrial. Astfel a intrat în istorie sindromul care astăzi îi poartă numele şi care este definit:
· anatomic prin prezenţa bolii vasculare pulmonare obstructive secundare unui sunt
iniţial stânga-dreapta printr-o comunicare între circulaţia sistemică şi cea
pulmonară.
· histologic prin încadrarea în gradul IV-VI al clasificării HEATH-EDWARDS 
•
funcţional prin HTP la nivel sistemic datorită unor rezistenţe pulmonare crescute.

      Ceea ce nu este menţionat în această definire este faptul că sindromul Eisenmenger poate apare nu numai în urma evoluţiei malformaţiilor congenitale de cord iniţial necianogene, cum sunt: defectul septal interatrial (DSA), defectul septal interventricular (DSV), canalul atrioventricular (CAV), ci şi în cazurile de malformaţii congenitale de cord, complexe, cianogene, dar cu circulaţie pulmonară crescută, cum sunt: trunchi arterial comun, ventricul drept cu dublă ieşire, ventricul unic, atriu unic, transpoziţie de vase mari, cu condiţia să nu existe stenoză de arteră pulmonară. Şi în aceste cazuri, supraîncărcarea de volum a circulaţiei pulmonare conduce în timp la boală ocluzivă, creşterea rezistenţelor pulmonare şi accentuarea cianozei sistemice.
Oricare din malformaţiile congenitale de cord menţionate mai sus, netratate, pot să conducă în timp la apariţia sindromului Eisenmenger, de obicei ireversibil şi cu prognostic sever.

7. Tratament
Tratamentul HTP şi al sindromului Eisenmenger, cuprinde mai multe aspecte:
· tratamentul igieno-dietetic

· tratamentul medicamentos
· tratamentul chirurgical.
7.1. Tratamentul igieno-dietetic
Asigurarea unui regim normal de viaţă şi alimentar adecvat e esenţial pentru aceşti bolnavi. Este necesară consilierea familiei si a pacientului pentru a i se asigura un ambient plăcut, cu evitarea exceselor şi a eforturilor. Pacienţii trebuie încurajaţi să păstreze un minim de activitate zilnică, cu plimbări, gimnastică uşoară, în limita toleranţei fizice. Atmosfera trebuie să asigure pacientului un tonus psihologic favorabil, şi dacă acest lucru nu se poate face în familie, se asigură cooperarea pentru consiliere cu ajutorul psihologului.
Alimentaţia trebuie să cuprindă toate principiile, cu excepţia reducerii aportului sodic. Copiii trebuie vaccinaţi, inclusiv cu vaccinuri antigripale, pentru evitarea riscului de suprainfecţii pulmonare, dificil de tratat şi cu prognostic de multe ori nefavorabil.
7.2. Tratamentul medicamentos
Şi acesta, la rândul lui, este: etiologic, patogenic şi simptomatic.
Pe de altă parte trebuie diferenţiat tratamentul hipertensiunii pulmonare acute de cel cronic.
7.2.1. Tratamentul etiologic
Acesta constă pe cât posibil în eliminarea cauzei, în caz de malformaţii congenitale de cord — chirurgie cardiovasculară paleativă sau definitivă, tratament al astmului sau fibrozei chistice, (mucoviscidoza), transplantul pulmonar sau transplant in bloc total cord-plămân în HTP primitiva.
7.2.2.Tratament patogenic
Tratamentul patogenic implică tratamentul HTP acute, cât şi cronice.

în caz de HTP acută monitorizarea pacientului se face în secţiile de terapie intensivă.
Oxigenoterapia are ca obiectiv menţinerea PaO2 la 100 mmHg şi saturaţia în O2 >97%, deoarece hipoxia creşte rezistenţa vasculară pulmonară, iar oxigenul reprezintă un excelent vasodilatator.
Dacă nu se poate realiza acest lucru, datorită agitaţiei, copilul trebuie sedat, iar curarizarea se impune atunci când trebuie asigurata ventilatie asistata datorita ineficientei respiratorii a pacientului. Se preferă vecuronium deoarece are mai puţine efecte secundare decât pancuronium.
Alcaloza respiratorie sau metabolică scade rezistenţa vaselor pulmonare , determinând vaso-dilataţie pulmonară , efect benefic, dar şi vasoconstrictie cerebrală , efect nedorit, alături de bronhospasm, hipocalcemie, aritmii , motiv pentru care PaCOa trebuie menţinut între 3,3-4 Kpa sau 25-30 mmHg, cu administrare de bicarbonat pentru creşterea pH-ului peste 7,5.
Ameliorarea contractilităţii miocardului se face prin administrarea de medicamente inotrope. Un agent inotrop ideal nu ar trebui să crească rezistenţa vasculară pulmonară şi să reducă presiunea arterială sistemică, care este importantă pentru perfuzia coronară a ventriculului drept. 
In acest sens:
· digitala şi dopamina sunt des utilizate, dar cresc rezistenţa vasculară pulmonară.

· agenţii beta-adrenergici - dobutamină, izoprotenonol - pot să scadă presiunea, dar
interfera cu perfuzia coronară a ventriculului drept.

· inhibitorii fosfodiesterazici — amrinone şi enoximone posedă un efect inotrop şi
vasodilatator independent de receptorii adrenergici .

Diminuarea postsarcinii ventriculului drept a fost demonstrată la adult  şi la animale . Există studii şi la copiii cu HTP . Doza de amrinonă este:
· Sub 2 ani. Doza atac 2 mg/kg iv în 20 min, apoi 5-10 microg/kg/min în continuare.
· Peste 2 ani Doza atac 0,75-1 mg/kgc iv în 20 min, apoi 5-15 microg/kg/min. în
continuare.

•
La nou născut, LAWLESS  propune o doză de atac mai crescută de 2-3 mg/kg.
Diureticele se utilizează în edemul pulmonar.
Factorii care accentuează vasoconstricţia pulmonară, cum sunt: hipoxia alveolară, acidoza, hipercapnia, medicaţia vasoconstrictoare şi hipotermia trebuie evitaţi şi eliminaţi.
Medicaţia vasodilatatoare nu a fost întotdeauna salutară deoarece a scăzut rezistenţa sistemică mai mult decât pe cea pulmonară. Vasodilatatorul ideal ar trebui să dilate exclusiv patul vascular pulmonar. Monoxidul de azot inhalat nu determină decât vasodilatatia pulmonara
Există studii clinice importante la copil 
Tolazolin, prazosin, nitroprusiat, hidralazină, captopril au fost încercate, nici unul dintre ele nedovedindu-se superior.

Iniţial trebuie prescris în faza acută a HTP un vasodilatator puternic si cu durata scurtă

de acţiune, cum sunt: Nitroprusiatul de sodiu, prostaglandina II şi prostaglandina 12,
amrinonă.
La copiii fără shunt, eficacitatea terapeutică a vasodilatatoarelor se defineşte ca  si la adult :
•
creşterea Qtot >10% şi diminuarea PAPm cu cel puţin 5 mmHg.
                            • Scăderea Rvp cu 20% şi diminuarea raportului Rvp/Rvs.

După stabilizarea pacientului, tratamentul se continuă cu un vasodilatator cu durată mai

lungă de acţiune: nifedipin, hidralazină, captopril, diltiazem (la copiii mari), în următoarele

doze:

• Captopril l mg/kgc/zi p.o. în 2 prize
· Hidralazină 1-3,5 mg/kg/zi p.o. în 4 prize
· Nifedipin 0,5-2 mg/kgc/zi p.o. în 4 prize.

Pacienţii care nu răspund la vasodilatatoare au indicaţia de echivalenţi de prostaciclină cu rol de vasodilataţie, antitrombotic, protecţie endotelială şi inotropism pozitiv. Tratamentul deocamdată e inaccesibil datorită costurilor, cu toate că există deja două produse — Iloprost şi Epoprostenol, dar şi din punct de vedere al administrării, care se face

prin cateter venos central.

A fost lansat produsul PgI2 - Remodulin, cu administrare subcutanată, dar pentru care

nu există încă studii. Se aşteaptă rezultate de la beraprost, preparat prostaciclinic - utilizat în SUA.
Speranţe există pentru blocanţii receptorilor de endotelină selectivă  Sitaxentan şi neselectiv Bosentan, administrare de L-arginină sau oxid nitric la domiciliu, cercetări care îşi aşteaptă finalizarea într-un viitor apropiat.
7.2.3. Tratamentul simptomatic
 Acesta constă în:
· plasmafereză în caz de policitemie;
· digoxin şi diuretice în caz de insuficienţă cardiacă congestivă;
· cuparea aritmiilor;
· cuparea hemoptiziei prin repaus şi antitusive;
· restricţie la eforturi mari.
7.3. Tratamentul chirurgical
Cea mai eficientă terapie în caz de malformaţie congenitală de cord cu potenţial de a dezvolta hipertensiune pulmonară este prevenţia HTP, în sensul rezolvării chirurgicale din timp a defectului.
Dacă totuşi există situaţii, în care din motive obiective nu se poate efectua corecţia chirurgicală, se recomandă paleaţie prin banding al arterei pulmonare. La Spitalul de Copii din Boston, după FYLER , banding-ul se practică în prima lună de viaţă.
Momentul corecţiei malformaţiei de cord depinde de tipul defectului: în defectele septale interatriale datorită faptului că hipertensiunea pulmonară se instalează tardiv, şi momentul corecţiei chirurgicale poate fi amânat până la patru sau cinci ani. Nu acelaşi lucru se poate spune despre defectele septale interventriculare, unde experienţa a numerosi cardiologi a  demonstrat că defectele septale interventriculare operate după vârsta de 2 ani prezintă o creştere a rezistenţei vasculare pulmonare în timp. Datorită riscului de boală pulmonară vasculară reziduală recomandarea de intervenţie chirurgicală optimă este înainte de 2 ani. 

De aceea se optează pentru rezolvarea defectelor septale interventriculare sau a canalului atrioventricular în primul an de viaţă, iar la Boston Children's Hospital, afecţiunile cu risc de HTP rapid dezvoltat, cum sunt: D transpoziţia de vase mari, defectul septal interventricular sau canalul arterial persistent, sunt rezolvate chirurgical în primele trei luni de viaţă.
Dacă totuşi hipertensiunea pulmonară severă s-a instalat în primul an de viaţă, dar nu la valori suprasistemice,se recomanda interventia chirurgicala bistadiala deoarece s-a remarcat capacitatea patului vascular pulmonar de a se normaliza după scăderea valorilor presionale, 

 In schimb s-a demonstrat că pacienţii cu malformaţii congenitale de cord şi hipertensiune pulmonară severă, operaţi după 2 ani de viaţă, au avut un risc crescut de progresie a rezistenţelor vasculare pulmonare în ciuda intervenţiei chirurgicale.
 De multe ori intervenţia chirurgicală nu a fost în beneficiul pacientului, motiv pentru care înainte de intervenţie se recomandă cateterismul cardiac cu testarea la vasodilatatoare. Pacienţii care răspund prin scăderea rezistenţei vasculare pulmonare au probabilitate mult mai mare de a răspunde favorabil intervenţiei chirurgicale decât cei care nu răspund.
Se  recomandă la copiii mai mari de 2 ani cu malformaţii congenitale de cord (DSV) şi HTP severă, efectuarea unei biopsii preoperatorii pentru încadrare în criteriile morfologice Heath-Edwards în vederea estimării riscului de intervenţie şi al evoluţiei postoperatorii.
Sunt puţine studii în literatură care să facă corelaţie între rezultatul biopsiei şi condiţiile hemodinamice.
In caz de malformaţie congenitală de cord complicată cu sindrom Eisenmenger , corecţia chirurgicală a defectului e contraindicată, deoarece poate determina decompensarea bruscă a cordului drept postoperator, cu consecinţe uneori dramatice.
Tehnica modernă a permis la cazurile cu shunt bidirecţional aplicarea de "device"-uri, dispozitive de ocluzie unidirecţională, ce permit reapariţia şuntului dreapta-stânga în caz că HTP redevine majoră.
Dacă toate aceste manevre eşuează, alternativa o reprezintă transplantul pulmonar sau cord plămân. Rata de supravieţuire la adult după transplant este 30% după un an , dar cu speranţele unor rezultate mai bune în următoarea perioadă.
II. PARTEA SPECIALA
Capitol 1.Premisele studiului 


Din totalul unui sectii de chirurgie cardiovasculara,  malformatiile cardiace reprezinta in general peste 30% din volumul total al activitatii


Aceasta face ca anual datorita insuficientei acoperiri a nececesarului de corectii sa se acumuleze un numar mare de pacenti de varsta pediatrica cu cardiopatii congenitale din care o parte importanta sa prezinte hipertensiune pulmonara ca sindrom dominant, consecinta a leziunilor morfologice 

Acestia se pot afla din punct de vedere functional in faza:

-curabila chirurgical 
-depasita chirurgical ;
-faza cu leziuni importante ale patului vascular pulmonar dar cu rezerva inca semnificativa de recuperare, 
necesitand o atenta explorare prin cateterism cardiac si biopsie pulmonara prin vederea stabilirii conduitei .

O parte din acesta ultima categorie de pacienti pot beneficea de corectie stadiala in doua etape: Banding de artera pulmonara, urmat la interval de 1-2 ani de corectia definitiva.

Parametrii ce caracterizeaza si definesc Hipertensiunea pulmonara:

-Valoarea maxima a PAp, 
-Presiunea pulmonara medie,

-Rezistentele  pulmonare totale,
-precum si raportul RST/RPT si valoarea debitului de sunt nu sunt factori predictivi absoluti in cea ce priveste evolutia pacientilor postoperator precoce si la distanta

Asa cum am aratat in partea speciala aceste valori pot fi apreciate clinic, indirect echografic si obiectivate prin cateterism cardiac 
Capitol 2. Obiectivele studiului

Din multitudinea de malformatii cardiace ale copilului,  din punct de vedere al circulatiei pulmonare,  aceste pot fi grupate in doua categorii mari:

- in care indiferent de situatia anatomica intracardiaca, patul vascular pulmonar este supus unui volum si presiuni crescute
- sau din contra pacientul prezinta saracie circulatorie pulmonara

Din aceasta perspectiva consecintele acestor doua grupuri mari de boli sunt asemanatoare rezultand simptomatologie similara si modalitati de abordare asemenatoare.

In prima categorie se regasesc malformatiile cardiace cu shunt stang >>drept cu hipertensiune pulmonara de debit (hiperdinamica) la care pe primul plan este retardul ponderal , dispneea , afectarea pulmonara ce evolueaza spre ireversibilitate si bolile respiratori frecvente  

In cea de-a doua categorie se afla malformatiile cardiace cu shunt  drept>> stang ce asociaza frecvent stenoza de artera pulmonara ,saracie importanta a patului vascular pulmonar si la care simptomatologia dominanta este data dat de fatigabilitate si cianoza .

Pentru malformatiile din prima situatie scopul pricipal este cuparea shuntului si protejarea capilarului pulmonar ,iar in cea de a doua imbunatatiirea hematozei pulmonare printr-un supliment de volum sanguin pulmonar realizat prin fistule aorto-pulmonare chirurgicale 

Aceste doua deziderate se refera la cazurile dificile cand din diferite motive corectia chirurgicala definitiva nu se poate realiza de la inceput

In afara acestor doua mari categorii mari de pacienti se regasesc doua subgrupe de copii purtatori ai unei malformatii cardiace in care mecanismul de dezvoltare al hipertensiunii pulmonare este mai complex :
a) malformatiile cardiace complexe cu sunt dreapta >> stanga si hipertensiune pulmonara in care se intrica cele doua mecanisme descrise anterior : transpozitie de vase mari, ventricul unic , triunchi arterial comun etc...
b) malformatii fara shunt dar cu stenoze semnificative in calea de intrare sau iesire a cordului stang in care hipertensiunea pulmonara se dezvolta mai tardiv prin mecanism veno capilar :

-malformatii ale valvei mitrale 
-malformatii ale valvei aortice
-coarctatie strinsa de aorta 
-anomaliile de arc aortic .
Capitol 3. Scopul studiului

Prezentul studiu analizeaza pacienti diagnosticati cu malformatii cardiace in intervalul 1998-2002  in Institutul de Boli Cardiovasculare Timisoara cu scopul de a identifica anomalile anatomice cardiace care au avut ca si consecinta dezvoltarea sindromului de Hipertensiunea pulmonara 

De asemenea studiul isi propune analiza atitudinii terapeutice si a rezultatelor obtinute
Capitol 4. Material si metoda 


S-au luat in calcul un numar de 640 de pacienti cu malformatii cardiace congenitale internati diagnosticati si operati in Institutul de Boli Cardiovasculare Timisoara in intervalul ianuarie 1998 –august 2002.

Date demografice : varsta minima  3 zile 

                                Varsta maxima 16 ani

Distributia cazurilor pe paliere de varsta :
 0-1        luna                           11  %

 1-12      luni                             38 %

 1-3        ani                              35 %

 3-7        ani                              10 %

 peste 7 ani                               6   %


Distributia cazurilor pe sexe,  fara relevanta stastitica a fost:

-baieti           40%

-fete              60%
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Patologia abordata
	DIAGNOSTIC
	cazuri


· Defect septal interventricular                                                                96

· Defect septal interatrial                                                                         87

· Boala Fallot                                                                                           83

· Defect septal interatrial + defect septal interventricular                       59

· Canal arterial permeabil                                                                        47

· Canal atrio-ventricular comun                                                               42

· Coarctatia de aorta                                                                                 36

· Defect septal interventricular + stenoza pulmonara                              35

· Defect septal interatrial cu stenoza pulmonara                                      27

· Atrezie de valva pulmonara                                                                   18

· Transpozitie de vase mari                                                                       17

· Stenoza aortica congenitala                                                                    17

· Stenoza de artera pulmonara                                                                  15

· Ventricul unic                                                                                         10

· Malformatii mitrale                                                                                10

· Atrezie de valva tricuspida                                                                      8

· Drenaj venos pulmonar aberant                                                               7

· Cor triatrium                                                                                            6

· Trunchi arterial comun                                                                            4

Dintre aceste cazuri au prezentat hipertensiune pulmonara un numar de 396 de pacienti 
         repartita cazurilor cu hipertensiune pulmonara dupa tipul de patologie a fost 
	DIAGNOSTIC
	cazuri


· Defect septal interatrial                                                                         87

· Defect septal interatrial + defect septal interventricular                       59

· Canal arterial permeabil                                                                        47

· Canal atrio-ventricular comun                                                               42

· Coarctatia de aorta                                                                                 10

· Transpozitie de vase mari                                                                       8

· Stenoza aortica congenitala                                                                    12

· Ventricul unic                                                                                         10

· Malformatii mitrale                                                                                 8

· Drenaj venos pulmonar aberant                                                               7

· Cor triatrium                                                                                            6

· Trunchi arterial comun                                                                            4


Explorarea functionala a vizat :
-evaluare echografica la toate cazurile si

-evaluare angiografica la 42% din acestea .

Nu au fost evaluate prin cateterism cardiac acele cazuri care prezentau malformatii cardiace unice , simple sau cu consecinte hemodimamice usoare , acesta fiind conssiderate curabile chirurgical fara explorare singeranda prealabila .

Din punct de vedere a severitatii hipertensiunii pulmonare conform criteriilor mentionane in partea generala distributia a fost :

                             HTP usoara       28.5%

                             HTP media         42.8%

                             HTP severa        29.7%

Pentru cazurile cu hipertensiune pulmonara severa s-a practicat studiu ,in cadrul cateterismului cardiac ,de raspuns al patului vascular pulmonar la administrarea de oxigen timp de 5 minute pe masca , fiind considerate chirurgicale acele cazuri la s-a inregistrat scaderea presiunii pulmonare sistolice si medii ,scaderea rezistentelor pulmonare totale si cresterea debitului de shunt .

Pentru cazurile cu valori discutabile din punct de vedere al indicatiei s-a practicat Banding de artera pulmonra si biopsie de stadializare .

Bandingul de artera pulmonara s-a efectuat sub controlul presiunii pulmonare si sistemice monitorizate invaziv constatandu-se scaderea PSAp si cresterea TA : rezultat considerat pozitiv 
Capitol 5.  Rezultate 

Tipuri de corectie chirurgicale 

	PALEATII
	CORECTII TOTALE

	Banding de artera pulmonara
	Inchidere DSA,DSV

	Derivatie sistemico-pulmonara
	Suprimare PCA

	
	Reconstructie planseu a-v

	
	Plastii valvulare (aorta,pulm.)

	 
	Reconstructie tract VD,Contegra

	
	
OperatieFontan 

	
	Switch arterial

	
	Cura coarctatiei

	
	Inlocuiri valvulare


Evolutia in dinamica a numarului de corectii si paleatii 
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Pentru pacientii cu  hipertensiune pulmonara forme usoare si medii rezultatele terapeutice au fost bune , predominand corectiile chirurgicale de prima intentie .

Pentru hipertensiunea pulmonara severa s-a practicat predominant interventie corectiva bistadiala .

Aprecierea rezultatelor din prespectiva hipertensiuni pulmonare este dificil de facut in doarece rata de complicatii este data atat de severitatea rasunetului functional al hipertensiuni pulmonare cat mai ales de complexitatea anatomica a leziunii 

Informativ pe intreg lotul studiat : 
                       Mortalitatea generala   9.8%

                       Morbiditatea generala  24.6 %
Evolutia in dinamica  a mortalitai si morbiditatii
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Capitol 6. Comentarii si discutii

Studiul incearca sa dovedeasca dificultatiile si complexitatea problematicii legate de hipertensiunea pulmonara la pacientul pediatric cu accent pe hipertensiunea pulmonara ca si consecinta a malformatiilor cardiace .

Dezideratul principal al acestei categorii de pacienti este rezolvarea leziunilor anatomice inainte de deteriorarea ireversibila a structurii pulmonare .

Toate cazurile luate in studiu reprezinta situatii in care s-a luat decizia de interventie definitiva ‘’per primam’’ sau bistadial

.


Nu au fost cuprinse cazurile cu hipertensiune pulmonara severa a caror explorare a impus includerea pe lista  de transplant cord-plaman

Dintre cazurile cu Banding de artera pulmonara se vor selecta pacienti la care regresia alterariilor patului vascular nu se produce si la care nu va fi posibila corectia chirurgicala, acestia avand ca solutia terapia medicamentoasa si includerea pe lista de asteptare pentru transplant 
III.  Concluzii

In cadrul larg al malformatiilor cardiace la copil patul vascular pulmonar reprezinta elementul cheie care dicteaza atat simptomatologia cat si atitudinea terapeutica  fata de pacientul pediatric cu cardiopatie congenitala 

Saracia circulatorie pulmonara impiedica hematoza ,favorizeaza shuntul dreapta >>stanga si duce la aparitia cianozei


Plamanul pletoric, cu circulatie incarcata prin shunt duce la alterari ireversibile ale capilarului si interstitiului pulmonar favorizand dispneea si infectiile respiratorii , alterand dezvoltarea normala a copilului .

In final cele doua tipuri distinte de leziuni prin aparitia celui de-al doilea baraj pulmonar duc la boala obstructiva pulmonara in cadrul sindromului Eisenmenger, moment in care leziunile malformative cardiace evolueaza pe o cale comuna spre insuficienta cardiaca globala si deces .

Rezolvarea chirurgicala precoce de preferat “per primam” , sau la nevoie bistadiala reprezinta singura sansa de supravietiurea a acestei categorii de pacienti
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