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REZUMAT

Hipertensiunea arteriali pulmonard (HTAP) este o conditie clinici rard, incurabili, cauzata de cresterea presiunii in artera pulmonara.
Abordarea ei necesita: o suspiciune clinici mare; detectarea si confirmarea HTAP prin ecocardiografia transtoracici Doppler si cateteri-
zarea inimii drepte; identificarea unei etiologii; evaluarea functionalititii si a sperantei de viatd; testarea reversibilitatii.

Prezentam cazul rar al unui barbat de 68 de ani, asimptomatic pand la virsta de 66 de ani, acuzind fatigabilitate si dispnee de efort
progresivi, palpitatii de 4 ani, agravate in ultimul an.

Examenul obiectiv sugera o insuficienta cardiaca. Ecocardiografii multiple au demonstrat dilatatia importanta atriali si ventriculara dreapta
cu hipertensiune pulmonara severa, regurgitare tricuspidiand si pulmonara severa consecutiva, insuficientd aortica si mitrald usoara, ca si
ventricul sting eficient. Cateterizarea cardiacd confirmi HTAP severd, exclude DSV, observa un sunt stinga-dreapta. Pacientul a fost supus
unei ecocardiografii transesofagiene pentru a evidentia etiologia HTAP. Aceasta a demonstrat prezenta DSA tip sinus venosus cu sunt bidi-
rectional asociat cu anomalie partiali de virsare a arterelor pulmonare, cu vena pulmonari dreapti supranumerara cu drenaj in sinusul
venos, venele pulmonare inferioare si superioare drepte virsindu-se in atriul drept, iar cele superioare si inferioare stingi, in atriul sting,
asociind dilatatie importanta de vena cava superioard si inferioara.

Pacientul beneficiaza de tratamentul insuficientei cardiace drepte, anticoagulare orald, antiaritmic, iar reabilitarea cardio-pulmonara
este Initiati. Dupa stabilirea diagnosticului este trimis la un centru specializat in HTAP, pentru asocierea tratamentului cu Bosentan, cu
ulterioara reevaluare hemodinamici in vederea stabilirii indicatiei chirurgicale.

La acest pacient, surprinzitor este faptul ca desi s-a niscut cu o boali cardiaca congenitali potential cianogeni, aceasta a fost descope-
ritd la o varstd inaintatd, la limita evolutiei citre un sindrom Eisenmenger, fiind aproape asimptomatic pidna in urmd cu 1 an, cind a pri-
mit tratament pentru insuficienta cardiaci stingi.

Cuvinte cheie: hipertensiune pulmonara, cardiopatie congenitali, defect septal atrial

ABSTRACT

A rare cause of pulmonary arterial hypertension diagnosed in an elderly patient

Pulmonary arterial hypertension (PAH) is a rare and incurable disease, related to right ventricle overload and failure, which are late
consequences of asymptomatic progressive pulmonary vascular occlusion. The clinical approach requires: a high clinical suspicion; the detec-
tion and confirmation of PAH by echo-Doppler and right heart catheterisation; identification of an etiology; assessment of functionality and
life expectancy; and reversibility testing.

We present the case of a 68 year old male patient presenting with progressive fatigability and shortness of breath, abnormal heart beats
in the last 4 years, aggravated in the last year. Clinical findings showed signs of cardiac failure. Multiple echocardiographies demonstra-
ted right atrial and right ventricular dilatation, with severe PAH, subsequent severe pulmonary and tricuspid regurgitation, mild mitral
and aortic regurgitation and efficient left ventricular function. Subsequent cardiac catheterization confirms severe PAH, excludes VSD, and
sees a left-to-right shunt but an ASD could not be anatomically localized. Left ventricular function and the coronary arteries were normal.
Transesophageal echocardiography demonstrated an ASD sinus venosus with bidirectional shunt associated with partial abnormal in pul-
monary venous drainage, with right supranumery pulmonary vein with drainage in the sinus venosus, the upper and inferior right pul-
monary veins flowing into the right atrium, the upper and inferior left pulmonary veins flowing into the left atrium, associated to important
superior and inferior vena cava dilatation.

The patient receives treatment for right heart failure, oral anticoagulation, antiarrhythmic drugs, cardio-pulmonary rehabilitation is
initiated and he is referred to a center specialised in PAH, for bosentan treatment.

In this patient, it is surprising that even born with a potentially cyanogenic congenital heart disease, his condition is discovered at an
advanced age on the edge for evolution towards an Eisenmenger Syndrome, being fairly asymptomatic until the last year when he receives
treatment for left heart failure.
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Generalititi

Hipertensiunea pulmonara (HTP) este definita prin
prezenta unor presiuni crescute in artera pulmonara (AP),
cu un prag mediu utilizat al presiunii in AP > 25 mmHg.
Diverse tipuri de pacienti pot prezenta HTP, inclusiv cei cu
afectare cardiaca stanga si boala pulmonara cronici intrin-
seci. Termenul de hipertensiune arteriali pulmonara
(HTAP) este utilizat pentru un grup mai mic de pacienti care
impartisesc aceleasi caracteristici fiziopatologice si raspunsuri
la terapii tintite. Acest grup cuprinde pacienti cu forme fami-
liale si idiopatice de HTAP, cat si pacienti cu HTAP asociata
bolilor tesutului conjunctiv, cronice hepatice sau bolilor car-
diace congenitale (BCC), ca si expunerii la virusi sau toxine
specifice.

Prezentarea cazului

Prezentim cazul rar al unui biarbat de 68 de ani, cu ante-
cedente de litiazd renala, spitalizat in februarie 2010, asimp-
tomatic pana la varsta de 66 de ani, acuzand fatigabilitate si
dispnee de efort cu agravare progresiva in ultimii 2 ani, palpi-
tatii de 4 ani, care au devenit rapide, neregulate si constante
in ultimul an. in antecedentele heredo-colaterale nu sunt
prezente afectiuni cardiace sau pulmonare, dar atit mama cit
si sora pacientului sufereau de cancer gastric. Nu mai fumeaza
de 20 de ani si nici nu consumai alcool in exces.

De profesie timplar, nu a satisfacut stagiul militar datorita
suspiciunii de cardiopatie congenitald nedocumentata, fara
monitorizare sau tratament. Nu are evidente care si demon-
streze prezenta unei boli coronariene sau a unui infarct mio-
cardic in antecedente, dar este diagnosticat cu fibrilatie atriala
si insuficientd cardiaca globald NYHA III in 2008, medicatia
sa cronicid de 1 an constand in: teofilini retard, diuretic, anti-
coagulant, coronarodilatator.

Examenul obiectiv a pus in evidenta acrocianoza, pometi
hiperemici, turgescentd moderati a venelor jugulare, degete
hipocratice, torace cifotic, murmur vezicular inasprit bilate-
ral si raluri crepitante bazale bilateral. Examenul cordului
aratd soc apexian deplasat in spatiul intercostal VII linia axi-
lard anterioara stinga, aria matititii cardiace mult marita, zgo-
mote cardiace aritmice, dedublarea fixa a zgomotului II, clic
sistolic la focarul pulmonarei si un suflu holositolic V/VI la
focarul pulmonar si tricuspidian, suflu sistolic mitral si aor-
tic grad II/VI, semn Harzer pozitiv. La internare, tensiunea
arteriala a fost 140/80 mmHg, alura ventriculara 124 ba-
tdi/minut, pulsul periferic 110 bitii/minut, afebril. Pacientul
prezenta de asemenea hepatomegalie nedureroasa si discrete
edeme gambiere bilateral.

Examiniri de laborator arati o hemoglobini de 17,7g/dl
si un hematocrit de 53,9% — la limita superioard a normalului,
anticoagulare eficientd cu INR = 2,86 si o bilirubinemie totala
usor crescutd de 1,6 mg/dl, in rest valori in limite normale.

Radiografia toracica anteroposterioard a evidentiat car-
diomegalie importanta cu congestie vasculara si hiluri marite
pe seama largirii arterelor pulmonare si ale ramurilor aces-
tora cu amputatie periferica (Figura 1). Electrocardiograma
a aratat fibrilatie atriali cu ritm rapid, deviatie axiald dreapti,
bloc major de ramurd dreapta si extrasistole ventriculare
monofocale (Figura 2). Examinarea Holter ECG a demonstrat
prezenta fibrilatiei atriale persistente cu tahicardie ventricu-
lara nesustinuta, ca si perioade de asistolie de peste 3000 msec
(Figura 3).

Exploririle functionale respiratorii evidentiaza debite pul-
monare in limite normale la spirometrie, iar pulsoximetria
nocturna nu evidentiazi desaturari in timpul somnului. Testul
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Figura 1.

Radiografia toracici evidentiind cardiomegalie
importantd cu congestie vasculari si hiluri marite
pe seama largirii arterelor pulmonare si ale ramurilor
acestora cu amputatie periferici (sigetile).

de mers de 6 minute evidentiaza o distanta parcursa de 340
m, fard desaturare in timpul efortului, scala Borg 6/10, ceea
ce il incadreazi in clasa NYHA III.

Ecocardiografii multiple au demonstrat dilatatia atriala si
ventriculard dreaptd cu hipertensiune pulmonara severi,
regurgitare tricuspidiana si pulmonara severa consecutiva,
TAPSE (tricuspid annular plane systolic excursion) =1,4 cm,
regurgitare aortica si mitrala usoar3 si functionare ventricu-
lara stinga eficientd. Singura diferentd dintre cei 3 ecocar-
diografisti a fost ca doi dintre ei au obiectivat un defect septal
ventricular (DSV) pe cand cel de-al treilea nu il poate gasi.

Cateterizarea cardiaci ulterioara confirma HTAP severa
(PAPs=95 mmHg), exclude DSV, observa un sunt stinga-
dreapta dar nu poate localiza anatomic un DSA. Functia ven-
triculard stdngd si arterele coronare au fost normale.
Deoarece cateterismul cardiac nu a putut evidentia etiologia
HTAP, pacientul a fost supus unei ecocardiografii transeso-
fagiene. Aceasta a demonstrat prezenta DSA tip sinus veno-
sus cu sunt bidirectional asociat cu anomalie partiala de varsare
a venelor pulmonare, cu vena pulmonara dreapti supranume-
rari cu drenaj in sinusul venos, venele pulmonare inferioare
si superioare drepte virsandu-se in atriul drept, iar cele supe-

Figura 2.
Electrocardiograma evidentiind fibrilatie atriala cu ritm
rapid, deviatie axiald dreapti, bloc major de ramura
dreapti si extrasistole ventriculare monofocale.
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Figura 3.

Examinarea Holter ECG. Fibrilatie atriala persistent,
6587 de extrasistole ventriculare, din 2 focare, uneori
cuplate, perioade de bi si trigeminism, perioade de asistolie
de peste 3000 msec

rioare si inferioare stingi, in atriul sting, asociind dilatatie
importantd de vena cava superioara si inferioara (Figura 5).
Pacientul beneficiaza de tratamentul insuficientei cardiace
drepte care complica HTAP, anticoagulare oral, iar reabi-
litarea cardio-pulmonari este initiata. Dupa stabilirea diag-
nosticului este trimis la un centru specializat in HTAP, pentru
asocierea tratamentului cu Bosentan, cu ulterioara reevalua-
re hemodinamica in vederea stabilirii indicatiei chirurgicale.

Discutii

HTAP este o afectiune orfana. Prevalenta reald in popu-
latie este necunoscuta, dar nu ar trebui sd depéseasca 30 pana
la 40 de cazuri la un milion de locuitori conform unor date
recente din Franta, Scotia si Olanda. Din cauza rarititii sale,
diagnosticul este dificil si tardiv!.

Semnele si simptomele de HTAP sunt nespecifice si sunt
legate de supraincarcarea si insuficienta ventriculului drept,
care sunt consecintele tardive ale ocluziei vasculare pulmonare
progresive asimptomatice. Simptomele constau in special in
dispnee de efort si fatigabilitate, dar si in sincopd, angina, pal-
pitatii si edeme. Semnele includ soc apexian liftant paraster-
nal sting, componenta pulmonari a zgomotului 2 accentuata,
suflu sistolic de regurgitare tricuspidiana, suflu diastolic de
insuficientd pulmonari, cianoza, hepatomegalie, turgescenta
venelor jugulare, edeme periferice si ascitd. Majoritatea aces-
tor semne au fost prezente la pacientul nostru, cu exceptia
simptomelor de angina si a sincopei. in plus, ECG si radi-
ografia toracici aratid semne de hipertrofie si supraincércare
ventriculara dreaptd, cardiomegalie, artere pulmonare marite
central cu amputatie periferica?.

Algoritmul de diagnostic necesita:

1) o suspiciune clinici mare pe baza simptomelor, sem-

nelor si/sau factorilor de risc sugestivi;
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2) detectarea si confirmarea HTAP prin ecocardiografia

transtoracica Doppler si cateterizare a inimii drepte;

3) identificarea unei etiologii;

4) evaluarea functionalititii si a sperantei de viata; si

5) testarea reversibilitatii.

La acest pacient, suspiciunea clinici de HTAP a fost pu-
ternicd, fiind confirmati de ecocardiografia transtoracica
Doppler, dar atit aceasta, cit si cateterizarea cardiacd nu au
reusit sa identifice exact cauza reala. Ecocardiografia trans-
esofagiana (TEE) a avut rol diagnostic in acest caz, anomalia
partiald de varsare a venelor pulmonare (APVVP) fiind o
anomalie congenitald rara, pentru diagnosticul cireia in mod
clasic se utiliza angiografia. TEE este superioari in diagnos-
ticul APVVP si poate inlocui angiografia®.

Desi este consideratd una din cele mai obisnuite anomalii
congenitale din randul adultilor, DSA este rareori diagnos-
ticat peste 60 de ani, desi sunt raportate cazuri rare®’.
Morbiditatea si mortalitatea in cazul defectelor necorectate
creste pe masura inaintarii in varstad.

APVVP este o boald congenitali rari, reprezentata de per-
sistenta anastomozelor embrionare dintre plexul venos pul-
monar si cel sistemic, rezultind una sau mai multe vene
pulmonare cu sedii de varsare anormale. Se asociaza frecvent
cu alte anomalii cardiace congenitale, cel mai frecvent DSA
(intalnit la 75% din pacienti). APVVP este prezenti la 85%
din pacientii cu DSA de tip sinus venosus.

Frecventa bolii este dificil de definit, majoritatea studiilor
raporteazi o frecventd cuprinsa intre 2-4%?*. Sunt descrise 4
tipuri de anomalii de conectare venoasa pulmonaria totala:
tipul I, de anomalie de conectare venoasa pulmonara la nivel
supracardiac; tipul II anomalie de conectare venoasa pul-
monari cu conectare in sinusul coronar; tipul III, cu conectare
venoasa pulmonard la nivel infracardiac si tipul IV cu
conectare la unu sau mai multe nivele (cele de mai sus) sau
necunoscutd. Locul de drenare sau de colectare a venelor pul-
monare poate fi prin vena inominata stinga, prin sinusul coro-
nar, prin atriul drept, prin vena cavi superioari dreapti, prin
sistemul portal sau rar sunt descrise multiple locuri de
drenare. Prezenta comunicarii interatriale este necesara pen-
tru supravietuirea pacientului (o exceptie o constituie

Figura 4.
Ecocardiografie transtoracici

Ventricul drept | Ventricul stang

Atriu stang

Atriu drept |
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Figura 5.
Anatomia anomaliilor de conexiune venoasi pulmonari (in dreapta) observatai tipic in asociere cu DSA sinus venosus.
Conexiunile sunt: venele pulmonare (VP) drepte cu peretele liber al atriului drept.
VP stangi sunt conectate normal cu AS si o VP supranumerari este conectati cu sinusul venos.
(Adaptare personali a circulatiei pulmonare normale pentru a ilustra mai bine BCC a pacientului nostru)

drenarea in sinusul coronar, situatie in care septul interatri-
al poate fi intact). Pentru confirmarea diagnosticului este nece-
sard o corectd evaluarea ecocardiografica3+.

Fiziologia DSA implicd un sunt stinga-dreapta care se dez-
volta devreme in copildrie, dupa ce hipertrofia ventriculara
dreapti fetald si rezistenta vasculard pulmonari descresc post-
natal. Pe masurd ce se dezvoltid supraincircarea cardiaca
dreapta de volum, fluxul sanguin pulmonar creste atat cat sa
produca un suflu frecvent diagnosticat in jurul varstei de 2-
3 ani8. Intr-adevir, pacientului nu i s-a permis satisfacerea
stagiului militar la varsta de 18 ani, din cauza unui suflu car-
diac, fara ca alte investigatii s fie ficute pana in urmai cu 6
luni. Simptomele principale care conduc la diagnosticarea bolii
sunt de obicei dispneea de efort si, mai putin frecvent, fati-
gabilitatea sau aritmiile atriale ca in cazul nostru.

Sindrom Eisenmenger este numele dat inversarii directiei
suntului cardiac data de dezvoltarea hipertensiunii pulmonare,
iar noi am identificat un sunt bidirectional, care este un indi-
cator al evolutiei DSA in acest caz.

Se estimeazd ca in Roménia sunt aproximativ 60.000 de
adulti cu BCC. Mai multi adulti decat copii sufera de boli car-
diace congenitale; acest lucru afectindu-ne pe noi medicii, care
asiguram ingrijirea persoanelor adulte. Se crede ca aproxi-
mativ 15-20% din acesti 60.000 de pacienti cu afectiuni car-
diace congenitale au HTP. Acestea nu sunt numere mici, fiind
semnificativ mai mari chiar decit hipertensiunea arteriald pul-
monari idiopatica (HTAPI).

Este posibild predictia supravietuirii la pacienti indivi-
duali, fie pe baza hemodinamicii pulmonare, fie pe baza
parametrilor functionali cum ar fi testul de mers de 6 minute
din clasificarea OMS/NYHA. Conform ghidului de diagnos-
tic si tratament al hipertensiunii pulmonare publicat de
ESC/ERS in 2009 prognosticul pacientului nostru este mediu,

fiind un echilibru fragil intre determinantii de prognostic
(figura 6)10.

HTAP este o afectiune grava. in registrul de hipertensiu-
ne pulmonara primaria al Institutului National de Sanatate
(INS), supravietuirea medie este de 2,8 ani de la diagnostic.
Mortalitatea a fost cauzata de insuficienta cardiaca dreapta in
47% din cazuri si de moartea subitid cardiaci in 26% din
cazurill-12,

in final, pentru a determina optiunile terapeutice indi-
viduale ale pacientilor, vasoreactivitatea acuti a circulatiei pul-
monare trebuie sa fie evaluata in timpul cateterizérii inimii
drepte. Ghidurile recente recomandi testarea reversibilitatii
in centre experte in HTP, si si fie utilizati agenti cu actiune
scurtd cum ar fi adenozina, epoprostenolul si NO inhalator.
Centrul nostru — Targu Mures — este specializat in cateteri-
zarea inimii drepte la pacientii pediatrici cu boald cardiaca
congenitald; in plus pacientul prezenta aritmie ventriculara
severd, motive pentru care vasoreactivitatea nu a fost testata.

Tratamentul conventional consti in limitarea agresiunilor,
efortului fizic, tratamentul insuficientei cardiace drepte cu
diuretice (preferabil combinatii natriuretic + antialdos-
teronic), digitalicele nefiind utilizate in HTAP. Tratamentul
anticogulant este recomandat pacientilor cu HTAP in
asociere cu BCC, pacientul nostru primind acest tratament
de peste 1 an din cauza fibrilatiei atriale cronice. Oxigeno-
terapie suplimentara este recomandata in cazul pacientilor cu
HTAP de orice etiologie (dar NU cu sunturi cardiace) si hipo-
xemie de efort sau repaus. Dar, in cazul pacientului nostru,
saturatia oxigenului in repaus si in ambulator este normalalo.12.

Tratamentul specific cu blocant al canelelor de calciu nu
este recomandat pacientilor cu sindrom Eisenmenger (clasa
111 nivel C). Pacientul a fost adresat unui centru de referinta
in HTAP, pentru asocierea tratamentului cu antagonist de
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Figura 6.
Determinantii de prognostic conform ghidului de diagnostic si tratament al hipertensiunii pulmonare
publicat de ESC/ERS. Factorii de prognostic au fost colorati in:
verde — cei favorabili, galben — nivel intermediar, in rosu — mai prost, in alb nedeterminati.

Determinanti ai prognosticului

Mai prost

Dovadai clinici de insuf. VD

Rata de progresie a simptomelor

Sincopa Da

Clasa NYHA/OMS 0%

Lungi > 500 m

Test mers 6 min.

Scurti<300 m

Consum O2 de varf>15 ml/min/kg

Test de efort cardiopulmonar

Consum O2 de varf<12 ml/min/kg

Normal sau aproape normal

Nivel seric BNP/NT-proBNP

Foarte crescut sau in crestere

Lipsa lichidului pericardic
TAPSE > 2.0 cm

Ecocardiografie

PAD < 8 mmHg siIC > 2,5
I/min/m2

Hemodinamica

PAD > 15 mmHg si
IC< 2 I/min/m2

receptor de endotelind, cu indicatie de reevaluare hemodi-
namica ulterioard in vederea stabilirii indicatiei chirurgicale!4.

Bosentanul este aprobat pentru tratamentul pacientilor
incadrati in clasele NYHA III sau IV cu HTAPI sau HTAP
asociata bolii cardiace congenitale. Primul studiu randomizat
cu control placebo la pacientii cu Eisenmenger, desi efectuat
pe perioada scurta a aratat ca bosentanul nu agraveazi starea
pacientilor, si mai ales nu reduce saturatia periferica in O, si
semnificativ tensiunea arteriald. S-a constat o crestere sem-
nificativa a capacititii de efort, obiectivata prin testul de mers
de 6 minute. Fiziologic aceasta imbunitatire se datoreaza
unei reduceri semnificative a rezistentei vasculare pulmo-
nare constatati la acest tip de pacienti. Aceastd imbunatatire
a rezistentei vasculare pulmonare se datoreazi unei usoare
scaderi a presiunii arteriale pulmonare, cu o minima modi-
ficare a fluxului sanguin pulmonar!®.

Ca si in cazul oricirei medicatii cronice complexe, edu-
carea pacientului este cruciald pentru un deznodamant de suc-
ces si cu rezultate pe termen lung pentru pacientii cu HTAP.
Centrele specializate in HTAP ar trebui sa foloseasci o com-
binatie de asistente medicale de specialitate, psihologi,
nutritionisti, asistenti sociali si fizioterapeuti pentru a asigu-
ra educarea pacientului si pentru a-i ghida programul te-
rapeutic.

La acest pacient, surprinzator este faptul ca desi s-a néscut
cu o afectiune cardiaci congenitald potential cianogend, boala
sa a fost descoperiti la o varsta inaintatd, la limita evolutiei
citre un sindrom Eisenmenger, fiind aproape asimptomatic
pani in ultimii 2 ani, cAnd tratamentul primit era pentru insu-
ficienta cardiaca stanga.

Concluzii

1. Acest caz atrage atentia asupra faptului ca desi car-
diopatiile congenitale de tipul DSA cu APVVP sunt rare
in randul adultilor, ele nu trebuie excluse dintr-un even-
tual diagnostic diferential, nici macar la pacientii varst-
nici sau care au prestat, fira acuze, o munca fizica
solicitanta de-a lungul intregii vieti.

2. Necesitatea cunoasterii unor planuri de investigatii care
sa conduci spre diagnosticul corect, cu maxim de pre-
cizie, minim de riscuri pentru pacient, dar in acelasi
timp fara a face exces sau, dimpotrivi, economie de
exploriri paraclinice necesare clarificarii cazului. Astfel,
ecocardiografia transesofagiand este superioard in
diagnosticul DSA si poate inlocui angiografia.

3. Subliniem importanta unei bune colaboriri pneumolog
— cardiolog in vederea unui diagnostic corect, cu maxim
de eficienta.
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