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Background and aim. Congenital aortopathies (CAo) in children include a wide range of structural aortic pathologies
that differ in localization and pathophysiological mechanisms. These pathologies have a very high risk of mortality due
to complications that they can develop instantly: aortic aneurysm, dissection and rupture.

Materials and methods. Was realized an retrospective case-control study on 150 children with AoC who had an
average age of 110 + 5,19 months, and an average body area of 1,029 + 0.03. The children were divided into two lots
(L, L,) according to the results of the Z score, the aortic diameters being assessed by echocardiography and the score
Z - calculated online (http://parameterz.blogspot.com). L - 89 children with enlarged diameter of the aorta (59,3%),
L, - 61 (40,6%). of children without changes in the diameter of the aorta.

Results. Aortic diameters assessed in both groups of children showed an increased rate of dilatation in the proximal
segment of the aorta, the ascending aorta - 45 (30,0%), followed by dilation of the descendent aorta 38 (25,3%) of
cases. The least affected aortic segment was the sino-tubular junction - 7 (7,4%) of children. The risk factors that
contributed to the development of complications in children with AoC in our study were: genetic, familial, anamnestic
factors (late diagnosis, noncompliant treatment), demographic factors (age, gender), type of CAo, and type of dilation.

Conclusions. The Z-score of aortic diameters is a method of assessing the risk factors that precipitate the complica-
tions in CAo in children. Early interventional measures are necessary to prevent their development during childhood
and adulthood.

PE3IOME

OAKTOPBI PUCKA VI PAHHSA TVATHOCTUKA OC}uIO)KHEHI/IﬁI
BPOKIOEHHDBIX AOPTOITATUIN Y JETEN

KimroueBble cmoBa: Bpo>kieHHbIE a0PThI, (PaKTOPbI PUCKa, IETH.

Beepenne u menp nccnegoBannA. BpoxenHsle aopronatuyu (BAo) y meTell BKIIOYAIOT IIMPOKMI CHEKTP CTPYK-
TYPHBIX IIATOJIOTUI aOPTBI, KOTOPbIE PA3IMYAIOTCS 110 JIOKAIM3ALMU U MATO(PU3NOTOINIECKIM MeXaHN3MaM. DTU
MATOJIOTUM MIMEIOT OYeHb BBICOKMII PUCK CMEPTHOCTH M3-33 OC/IOKHEHMIT, KOTOPble MOTYT PasBUTbCS MTHOBEHHO:
aHEBPM3MbI A0PTbI, PACCTIOEHN M paspbIBa aOPThI.

Marepuansl ¥ MeTOAbI. BbI/I0 BBIOTHEHO PETPOCIIEKTUBHOE UCCIEHOBaHNUe CIIy4Yali-KOHTPo/b ¥ 150 pereit ¢ BAo,
KOTOpbIe MMenu cpefHuii Bospact 110 + 5,19 MecAleB u cpefHio wromaab Tena 1,029 + 0,03. [Jereit pasgennau Ha
Ha 2 rpymmsl (L, L) B cOOTBETCTBUM C pe3ymbTaTaMy Z-OLeHKH, IaMeTPhl a0PThI OIIeHMBA/IN C TIOMOI[bI0 3X0Kap-
puorpaduy u Z-oneHku — paccunTbiBany onnaiitH (http://parameterz.blogspot.com). L - 89 metn ¢ yBemuueHHBIM
muameTpoM aopThl (59,3%), /T - 61 (40,6%) meteit 6e3 M3MeHeHMIT B AMAMETpPe A0OPTHI.

Pesynbrarsl. [InaMeTp aOpThI, OLIEHEHHBII B 00eMX TPYIIIaX fieTell, 0Ka3al [IOBBIMIEHHYI0 CTEIEeHb AMIATal{iN
B IIPOKCUMA/IbHOM CEIMEHTe aOpThI, BOCXOJAIIell aopThl — 45 (30,0%) ¢ mocnmenyomieil auIaTanyeil HUCXOAIIel
aoptsl B 38 (25,3%) cnyvasx. HanMeHee 3aTpOHYTBIM CETMEHTOM aOPTBI ObUI CHUHOTYOY/LSIpHBIN epexor — 7 (7,4%)
meteit. PakTopaMm pucKa, KOTOpbIe CIIOCOOCTBOBAIY PAa3BUTHIO OCTIOXKHEHMI! Y fieTeil ¢ BAo B HauteM uccneoBaHuy,
ObUIVL: FeHeTIYecKIIe, CeMelHble, aHaMHeCTHYecKue (GaKTOPBI (II03/1HAA AUArHOCTHUKA, HECOOTBETCTBYIOLIee IeYeHNe),
memorpadudeckue Gpakropsl (Bo3pact, o), Tuil BAo u tun gunartanyn.

BbIBOABI. Z-CKOp, AMaMeTpa a0pThl — 9TO METOJ, OLIEHKM (haKTOPOB PIUCKA, KOTOPbIE YCKOPSIIOT OC/IOXKHe s Ipu BAo y
Tmereit. PaHHIe MHTepBEHIIMOHHbIE MePBI HEOOXOAMMBI [/Is1 IIPEROTBPALLCHIS X PAa3BUTHSL B IETCTBE I B 3PEJIOM BO3pacTe.
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Actualitate. Aortopatiile congenitale (AoC) cuprind o
gamd largd de patologii structurale ale aortei, ce diferd
prin localizare si mecanisme fiziopatologice de dezvol-
tare si care includ: stenozele de aortd (SAo), coarctatia
de aortd (CAo), valva aortica bicuspidd (BAV), precum si
maladiile genetice cu implicarea aortei asa ca sindromul
Marfan, sindromul Enhler-Danlos, sindromul Turner
etc. [2,4,6,7]

Supravietuirea pacientilor cu AoC este influentatd de
complicatiile pe care le dezvolta aceste patologii. Una
dintre aceste complicatii este dilatarea aortica, care se
atesta atdt la subiectii supusi tratamentului chirurgical
cat si la cei fard interventie si care poate progresa in
anevrism, disectie sau ruptura de aorta [2,4,13]. Aceastad
dilatare nu reprezita doar o dilatare anatomica a radacinii
aortei, dar implica si un sir de anomalii si disfunctii fizi-
opatologice ce se pot instala cu un ritm progresiv. Prin
urmare, acest concept nou de aortopatie devine complex
si necesitd a fi abordat in tandem cu complicatiile pe
care le poate dezvolta, care au o evolutie progresiva si un
prognostic nefavorabil atit pentru populatia pediatrica
cét sila cei adulti [9,14].

Societatea Europeana de Cardiologie, in Ghidul cu
privire la diagnosticul si tratamentul Bolilor de Aorti
(2014), a stabilt cd diametrele aortei la pacientii cu boli
de aortd sunt influentate de anumiti factori de risc:
varsta, suprafata corporald, valorile tensiunii arteriale,
substratul genetic. Luind in considerare faptul cé rata de
expansiune a diametrului aortic anual este de 0,9 mm la
genul masculin si de 0,7 mm la cel feminin pentru fiecare
decada de viatd, riscul dezvoltarii unei dilatari aortice
incd de la vérsta pediatricd poate creste semnificativ
ponderea complicatiilor instalate la varsta de adult [7,8].

Scopul cercetirii. Studierea factorilor se risc si a compli-
catiilor din AoC la copii.

Material si metode. Pentru realizarea scopului propus a
fost efectuat un studiu retrospectiv de tip caz-control in
care au fost inclusi aleator 150 de copii cu AoC (criteriu
implicit). Acest lot de copii a cuprins intervalul de vérsta
pediatrica de la 0 - 17 ani 11 luni si 30 de zile, varsta
medie fiind de 110+5,19 luni (9,2 ani). Copiii investigati
au fost divizati in doua loturi: lotul I — 89 copii cu AoC
cu complicatii la care diametrul Ao depésea doua deviatii
standard, conform scorului Z si lotul IT - 61 copii cu AoC
fard complicatii, avind diametrul Ao in limitele inter-
valului de referinta -2DS+2DS, conform scorulului Z,
valori calculate in baza scorului Z al structurilor cardiace
dupa Detroit Data si criteriile lui Petterson, Aria supra-
fetei corporale (ASC)-DuBois [3,5].

Ecocardiografia transtoracica (ETT), efectuata la parti-
cipantii studiului, reprezintd metoda de electie pentru
evaluarea initiald a Ao, fiind o tehnicd noninvazivi, neira-
dianta si usor de aplicat. Examenul ecocardiografic 2D
a fost efectuat cu aparatul Toshiba Aplio 300, MODEL
TUS-A300, fiind mésurate diametrele Ao incepand de la
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ridicina aortei ce include: diametrul inelului valvular,
diametrul sinusului Valsalva si cel al jonctiunii sino-tu-
bulare, urcind apoi spre aorta ascendentd proximald,
dupid care am evaluat diametrul arcului aortic transvers,
si diametrul aortei descendente, regiunea istmica. (Fig.
1,2,3)

Fig. 1. Morfometria diametrelor aortice: 1 - Inelul valvular
aortic; 2 - Sinusul Valsalva; 3 - Jonctiunea sino-tubulara;
4 - Aorta ascndenta; 5 - Arcul aortic transvers;

6 - Aorta descendenta

Fig. 2. Evaluarea ecocardiografica 2D Doppler color a diame-

trelor si tipului de dilatare aortica: A - Ao ax lung parasternal,

(3 diametre: inelul valvular aortic, sinusul Valsalva, jonctiunea
sino-tubulara) B - Ao portiunea ascendenta, C - dilatare
tubulara a Ao, D - dilatare de tip bulb (radacina aortei) .

Fig. 3. Evaluarea ecocardiografica 2D Doppler color a arcului
aortic si aortei descendente in dimensiune
de ax lung suprasternal.
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Rezultate. Din cei 150 de copii cu AoC, 110 (73,3%) copii
erau de gen masculin si doar 40 (26,7%) de gen feminin.
Lotul I 1-au format 62 (69,7%) de baieti si 27 (30,3%) de
fetite. Lotul II a inclus 48 (78,7%) de baieti si 13 (21,3%)
fetite, fara diferentd statistica in functie de gen (p>0,05).
In ambele loturi au predominat subiecti din localititile
rurale: in lotul I - 74 (83,1%) de copii, iar in lotul II - 51
(83,6%), versus 15 (16,9%) si 10 (16,4%) copii cu prove-
nienta urbana ( p>0,05).
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Conform tipului de AoC, in lotul I - 34 (38,2%) de copii
prezentau SAo, 30 (33,7%) - CAo, 21(23,6%) - BAV si 4
(4,5%) - sindroame genetice ce implici afectarea Ao. In
lotul II: 23 (37,7%) de copii prezentau SAo, 18 (29,5%) -
CAo, 18 (29,5%) - VAB 5i 2 (3,3%) - sindroame genetice
(p>0,05). StAo a fost cea mai frecventd AoC in randul
copiilor inclusi in cercetare, fiind urmata de CAo si VAB.
(Tabelul 1.1)

Tabelul1.1 Particularitatile generale ale copiilor cu AoC inclusi in cercetare

Esantioane Total X2 P
Lotul I Lotul I N %
N % N %

Apartenenta de sex pe | biieti 62 69,7 48 78,7 110 73,3
loturi fete 27 30,3 13 21,3 40 26,7
Total 89 100,0 61 100,0 150 100,0 1,5 >0,05
Provenienta rural 74 83,1 51 83,6 125 83,3

urban 15 16,9 10 16,4 25 16,7
Total 89 100,0 61 100,0 150 100,0 0,006 >0,05
Diagnosticul (tipul de | SAo 34 38,2 23 37,7 57 38,0
AoC) CAo 30 33,7 18 29,5 48 32,0

BAV 21 23,6 18 29,5 39 26,0

Sdr.gen. 4 4,5 2 3,3 6 4,0
Total 89 100,0 61 100,0 150 100,0 3,03 >0,05
Scorurile Z sunt informative in evaluarea dilatarii  sd se detecteze o crestere disproportionatd a unei singure

progresive a diametrelor Ao la un pacient cu AoC. Deter-
minarea diametrelor aortice in functie de parametrii
antropometrici, aria suprafetei corporale (ASC) indica
survenirea complicatiilor din AoC de tip expansiv prin
intemediul scorurilor Z.[5]

Diametrele cresc odatd cu cresterea copilului, dar in
perioada de dezvoltare corporalad rapida poate fi dificil

structuri. Ridacina aortica creste si mai rapid, iar marirea
semnificativa a scorului Z al sinusurilor Valsalva demon-
streaza acest lucru in mod succint si clar, avertizand
clinicianul de riscul aparitiei unei complicatii. Utilizarea
scorurilor Z faciliteaza detectarea cresterilor patologice
in dimensiuni ale structurilor cardiace, in timpul cresterii
fizice normale, prin afisarea unui scor Z crescut in timp.

| 60.0% -
| 50,6%
| 50,0% -
| 42,7%
[ 40.0% -
| 31,5%
[ 30.0% - 2589
[ 20.0% - 14,6%
[ 10.0% 7.9% l
- Inelului ©- Sin . @ - Jonctiupii O Aortei 9 Arcului @ Ao

valvular Ao Valsalva

s-t

ascendente aortic descendente |

Fig. 4. Diametrele aortice ale copiilor din lotul | prin prisma scorului Z

Diametrele aortice apreciate in ambele loturi de copii
au demonstrat o rata inaltd de dilatare in segmentul
proximal al Ao, aorta ascendenta — la 45 (30,0%) copii,
urmatd de dilatarea la nivel de aorta descendentd - 38
(25,3%) de cazuri, cel mai putin afectat segment fiind
jonctiunea sino-tubulara - 7 (7,4%) copii. (Fig. 4)

Factorii de risc care au contribuit la dezvoltarea compli-
catiilor la copiii cu AoC din cadrul studiului nostru au
fost cei genetici, familiali, anamnestici (diagnostic tardiv,
tratament necompliant), demografici (vérstd, sex),
factorii ce tin de tipul AoC si tipul de dilatare. Factorii
de risc genetici si cei familiali au fost prezenti in ambele

a4
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loturi in peste 30% din cazuri. Factorii ce tin de indicii
anamnestici (diagnostic tardiv, tratament necompliant)
a prevalat cu putin la copiii cu AoC asociate cu dila-
tare de aorta. Copiii cu varsta cuprinsa intre 5 si 12 ani,
precum si cei mai mari de 12 ani au prezentat mai frec-
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vent AoC cu complicatii, decat cei de varstd mai mica.
(Fig.5) Sexul masculin a predominat in ambele loturi in
cadrul studiului nostru la copiii cu AoC, ceea ce coincide
cu datele din literatura de specialitate.

Sex fem. |
Sex masc.
Varsta >144 luni |

Virsta 61-144 luni |

BLot11
Viirsta 13-60 luni | " Lot]
Virsta <12 huni
Anamnestici
Geneticl, familiali |
0,0% 10,0% 20,0% 30,0% 40,0% 50,0% 60,0% 70,0% 80.0%
Fig. 5. Factorii de risc din complicatiile AoC la copiii din studiu
Sdr. genefice
VAB
CAo
SAo 38%
0% 5%  10% 1:5_% 20% 25% 30% 35% 40%
Fig. 6. Tipurile de AoC la copiii investigati
Dilatarea bulbar i
Dilatarea arcului aortic
Dilatarea tubulara descendenta
Dilatarea tubulara ascendenta : 23,6%
RN SRR R ARRIRRY ANPHRARIAP. ARARRARIT o
0.0% 5.0% 10,0%  15.0%  20.0% 25.0%

Fig. 7. Tipurile de dilatare aortica (factor de risc in complicatiile din AoC la copii)

Discutii. In echivalentd cu numeroase studii cu privire
la AoC la copii si complicatiile survenite, cercetarea efec-
tuata de noi a demonstrat cd AoC se intalnesc mai frec-
vent la genul masculin cu raportul de 2:1[1]. Copiii din
studiu au avut provenientd in mare parte rurald. Cerceta-
rile au aratat ci cele mai frecvente si cu risc de complicatii
la ei sunt: StAo, CAo, dupi care urmeazd VAB si sindroa-
mele genetice cu afectare de aorti. (Fig. 6)
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Sudiul a demonstrat ca dilatiri de aorta erau prezente
la cel putin unul din cele 6 segmente aortice masurate
ecocardiografic la 89 de copii cu AoC, din cei 150 de
copii. Subiectii cu AoC severe, asa ca CAo dezvoltd mai
frecvent dilatare de aortd. A predominat dilatarea de
aortd la nivel de aortd ascendenta. (Fig.7)

In ultimii ani, o atentie sporiti se acordi dilatirii aortice,
date find cazurile clinice cu complicatii in AoC atestate
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la varsta pediatrica si uneori la adulti. Factorii de risc ce
favorizeaza dezvoltarea complicatiilor de tip expansiv ale
aortei sunt foarte diversi si multipli [3,10,11].

Clasificarea factorilor de risc din complicatiile AoC la
copii

I - factorii genetici (defecte genetice cu sindroame gene-
tice, care implicd afectarea aortei, grupuri moleculare
omogene);

IT - factorii familiali (prezenta rudelor de gradul I-II cu
AoC);

III - factorii demografici (varstd, gen);

IV - factorii anamnestici (diagnostic tardiv, tratament
tardiv, etc.);

V - factorii fiziopatologici (structura histologicd a
portiunei de Ao afectatd) si hemodinamici ( valori ale
TA, turbulenta fluxului sanguin, viteza mare prin jetul
ingust);

VI - factori legati de tipul AoC si combinatii; (CoAo+
BAV- risc inalt de disectie de aorta)

VII - factorii care cresc riscul de instalare a dilatérii
aortice; (suprasolicitare fizicd, artimii cardiace); tipul de
dilatare ( bulbard, tubulara, sacciforma).

La pacientul adult predomina alti factori de risc printer
ei cel mai frecvent este hipertensiunea arteriala, intilnitd
in cca 65%-75%.

Factorii de risc care au predominat in favorizarea compli-
catiilor din cadrul studiului nostru au fost: factorii demo-
grafici ce tin de varsta si sex si factorii ce tin de tipul AoC
si de tipul de dilatare aorticd instalatd deja.

Evaluand toate aceste date, putem realiza necesitatea
unui following regulat al copiilor cu AoC pentru preve-
nirea si intervenirea oportuna in scopul evitarii dezvol-
tarii unei complicatii severe de tip expansiv cu risc inalt
de morbiditate si mortalitate prematura.

Concluzii.

1. Aortopatiile congenitale ocupa un loc de frunte in
randul malformatiilor congenitale la copii si sunt vicii
ce evolueazi frecvent asimptomatic, fiind si dificil de
detectat, pana in momentul in care survine o compli-

catie acutd, majord sau chiar letala.

AoC la copii prezintd particularititi fiziopatolo-
gice si hemodinamice diferite, dar totodata similare
dupi particularititile clinico-paraclinice evolutive si
terapeutice, toate avind potentialul de dezvoltare a
unor complicatii severe, asa ca: dilatarea, anevrismul,
disectia si ruptura de aorti.

Factorii de risc care ducla o dilatare precoce a aortei tin
de tipul AoC, iar conform cercetrii actuale, pe primul
loc este CAo, urmatd de SAo cu bicuspidie aortica.
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4. Aortopatiile congenitale la copii sunt malformatii
cardiace frecvent intilnite si in RM cu posibile
complicatii severe, care se pot manifesta si la varsta
adultului, necesitdind o abordare medicala complexi
si la timpul oportun, cu imbunatatirea calitatii vietii
pe termen lung.

In prezent, nu este elaborat un management de
conduita si un tratament unanim acceptat la copiii cu
AoC, cu dovezi si recomandari solide, similar cu cel
pentru adulti.
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