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REZUMAT
Hipertensiunea arterial` pulmonar` (HTAP) este o condi]ie clinic` rar`, incurabil`, cauzat` de cre[terea presiunii în artera pulmonar`.

Abordarea ei necesit`: o suspiciune clinic` mare; detectarea [i confirmarea HTAP prin ecocardiografia transtoracic` Doppler [i cateteri-
zarea inimii drepte; identificarea unei etiologii; evaluarea func]ionalit`]ii [i a speran]ei de via]`; testarea reversibilit`]ii.

Prezent`m cazul rar al unui b`rbat de 68 de ani, asimptomatic pân` la vârsta de 66 de ani, acuzând fatigabilitate [i dispnee de efort
progresiv`, palpita]ii de 4 ani, agravate în ultimul an. 

Examenul obiectiv sugera o insuficien]` cardiac`. Ecocardiografii multiple au demonstrat dilata]ia important` atrial` [i ventricular` dreapt`
cu hipertensiune pulmonar` sever`, regurgitare tricuspidian` [i pulmonar` sever` consecutiv`, insuficien]` aortic` [i mitral` u[oar`, ca [i
ventricul stâng eficient. Cateterizarea cardiac` confirm` HTAP sever`, exclude DSV, observ` un [unt stânga-dreapta. Pacientul a fost supus
unei ecocardiografii transesofagiene pentru a eviden]ia etiologia HTAP. Aceasta a demonstrat prezen]a DSA tip sinus venosus cu [unt bidi-
rec]ional asociat cu anomalie par]ial` de v`rsare a arterelor pulmonare, cu vena pulmonar` dreapt` supranumerar` cu drenaj în sinusul
venos, venele pulmonare inferioare [i superioare drepte v`rsându-se în atriul drept, iar cele superioare [i inferioare stângi, în atriul stâng,
asociind dilata]ie important` de vena cav` superioar` [i inferioar`.

Pacientul beneficiaz` de tratamentul insuficien]ei cardiace drepte, anticoagulare oral`, antiaritmic, iar reabilitarea cardio-pulmonar`
este ini]iat`. Dup` stabilirea diagnosticului este trimis la un centru specializat în HTAP, pentru asocierea tratamentului cu Bosentan, cu
ulterioar` reevaluare hemodinamic` în vederea stabilirii indica]iei chirurgicale.

La acest pacient, surprinz`tor este faptul ca de[i s-a n`scut cu o boal` cardiac` congenital` poten]ial cianogen`, aceasta a fost descope -
rit` la o vârst` înaintat`, la limita evolu]iei c`tre un sindrom Eisenmenger, fiind aproape asimptomatic pân` în urm` cu 1 an, când a pri -
mit tratament pentru insuficien]a cardiac` stâng`.

Cuvinte cheie: hipertensiune pulmonar`, cardiopatie congenital`, 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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Generalit`]i
Hipertensiunea pulmonar` (HTP) este definit` prin

prezen]a unor presiuni crescute în artera pulmonar` (AP),
cu un prag mediu utilizat al presiunii în AP > 25 mmHg.
Diverse tipuri de pacien]i pot prezenta HTP, inclusiv cei cu
afectare cardiac` stâng` [i boal` pulmonar` cronic` intrin-
sec`. Termenul de hipertensiune arterial` pulmonar`
(HTAP) este utilizat pentru un grup mai mic de pacien]i care
împ`rt`[esc acelea[i caracteristici fiziopatologice [i r`spunsuri
la terapii ]intite. Acest grup cuprinde pacien]i cu forme fami -
liale [i idiopatice de HTAP, cât [i pacien]i cu HTAP asociat`
bolilor ]esutului conjunctiv, cronice hepatice sau bolilor car-
diace congenitale (BCC), ca [i expunerii la viru[i sau toxine
specifice.

Prezentarea cazului
Prezent`m cazul rar al unui b`rbat de 68 de ani, cu ante -

cedente de litiaz` renal`, spitalizat în februarie 2010, asimp-
tomatic pân` la vârsta de 66 de ani, acuzând fatigabi litate [i
dispnee de efort cu agravare progresiv` în ultimii 2 ani, palpi -
ta]ii de 4 ani, care au devenit rapide, neregulate [i constante
în ultimul an. În antecedentele heredo-colaterale nu sunt
prezente afec]iuni cardiace sau pulmonare, dar atât mama cât
[i sora pacientului sufereau de cancer gastric. Nu mai fumeaz`
de 20 de ani [i nici nu consum` alcool în exces.

De profesie tâmplar, nu a satisf`cut stagiul militar da torit`
suspiciunii de cardiopatie congenital` nedocumentat`, f`r`
monitorizare sau tratament. Nu are eviden]e care s` demon-
streze prezen]a unei boli coronariene sau a unui infarct mio-
cardic în antecedente, dar este diagnosticat cu fibrila]ie atrial`
[i insuficien]` cardiac` global` NYHA III în 2008, medica]ia
sa cronic` de 1 an constând în: teofilin` retard, diuretic, anti-
coagulant, coronarodilatator. 

Examenul obiectiv a pus în eviden]` acrocianoza, pome]i
hiperemici, turgescen]` moderat` a venelor jugulare, degete
hipocratice, torace cifotic, murmur vezicular în`sprit bilate -
ral [i raluri crepitante bazale bilateral. Examenul cordului
arat` [oc apexian deplasat în spa]iul intercostal VII linia axi-
lar` anterioar` stâng`, aria matit`]ii cardiace mult m`rit`, zgo-
mote cardiace aritmice, dedublarea fix` a zgomotului II, clic
sistolic la focarul pulmonarei [i un suflu holositolic V/VI la
focarul pulmonar [i tricuspidian, suflu sistolic mitral [i aor-
tic grad II/VI, semn Harzer pozitiv. La internare, tensiunea
arterial` a fost 140/80 mmHg, alura ventricular` 124 b` -
t`i/minut, pulsul periferic 110 b`t`i/minut, afebril. Pacientul
prezenta de asemenea hepatomegalie nedureroas` [i discrete
edeme gambiere bilateral.

Examin`ri de laborator arat` o hemoglobin` de 17,7g/dl
[i un hematocrit de 53,9% – la limita superioar` a norma lului,
anticoagulare eficient` cu INR = 2,86 [i o bilirubinemie total`
u[or crescut` de 1,6 mg/dl, în rest valori în limite normale. 

Radiografia toracic` anteroposterioar` a eviden]iat car-
diomegalie important` cu congestie vascular` [i hiluri m`rite
pe seama l`rgirii arterelor pulmonare [i ale ramurilor aces-
tora cu amputa]ie periferic` (Figura 1). Electrocardiograma
a ar`tat fibrila]ie atrial` cu ritm rapid, devia]ie axial` dreapt`,
bloc major de ramur` dreapt` [i extrasistole ventriculare
monofocale (Figura 2). Examinarea Holter ECG a demonstrat
prezen]a fibrila]iei atriale persistente cu tahicardie ventricu-
lar` nesus]inut`, ca [i perioade de asistolie de peste 3000 msec
(Figura 3).

Explor`rile func]ionale respiratorii eviden]iaz` debite pul-
monare în limite normale la spirometrie, iar pulsoximetria
nocturn` nu eviden]iaz` desatur`ri în timpul somnului. Testul

de mers de 6 minute eviden]iaz` o distan]a parcurs` de 340
m, f`r` desaturare în timpul efortului, scala Borg 6/10, ceea
ce îl încadreaz` în clasa NYHA III.

Ecocardiografii multiple au demonstrat dilata]ia atrial` [i
ventricular` dreapt` cu hipertensiune pulmonar` sever`,
regurgitare tricuspidian` [i pulmonar` sever` consecutiv`,
TAPSE (tricuspid annular plane systolic excursion) =1,4 cm,
regurgitare aortic` [i mitral` u[oar` [i func]ionare ventricu-
lar` stâng` eficient`. Singura diferen]` dintre cei 3 ecocar-
diografi[ti a fost c` doi dintre ei au obiectivat un defect septal
ventricular (DSV) pe când cel de-al treilea nu îl poate g`si.

Cateterizarea cardiac` ulterioar` confirm` HTAP sever`
(PAPs=95 mmHg), exclude DSV, observ` un [unt stânga-
dreapta dar nu poate localiza anatomic un DSA. Func]ia ven-
tricular` stâng` [i arterele coronare au fost normale.
Deoarece cateterismul cardiac nu a putut eviden]ia etiologia
HTAP, pacientul a fost supus unei ecocardiografii transeso -
fagiene. Aceasta a demonstrat prezen]a DSA tip sinus veno-
sus cu [unt bidirec]ional asociat cu anomalie par]ial` de v`rsare
a venelor pulmonare, cu vena pulmonar` dreapt` supranume -
rar` cu drenaj în sinusul venos, venele pulmonare inferi oare
[i superioare drepte v`rsându-se în atriul drept, iar cele supe-

Figura 1. 
Radiografia toracic` eviden]iind cardiomegalie 

important` cu congestie vascular` [i hiluri m`rite 
pe seama l`rgirii arterelor pulmonare [i ale ramurilor 

acestora cu amputa]ie periferic` (s`ge]ile).

Figura 2. 
Electrocardiograma eviden]iind fibrila]ie atrială cu ritm

rapid, devia]ie axial` dreapt`, bloc major de ramur`
dreapt` [i extrasistole ventriculare monofocale.
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rioare [i inferioare stângi, în atriul stâng, asociind dilata ]ie
important` de ven` cav` superioar` [i inferioar` (Fi gura 5).

Pacientul beneficiaz` de tratamentul insuficien]ei cardiace
drepte care complica HTAP, anticoagulare oral`, iar reabi -
litarea cardio-pulmonar` este ini]iat`. Dup` stabilirea diag-
nosticului este trimis la un centru specializat în HTAP, pentru
asocierea tratamentului cu Bosentan, cu ulterioar` reevalua -
re hemodinamic` în vederea stabilirii indica]iei chirurgicale.

Discu]ii
HTAP este o afec]iune orfan`. Prevalen]a real` în popu-

la]ie este necunoscut`, dar nu ar trebui s` dep`[easc` 30 pân`
la 40 de cazuri la un milion de locuitori conform unor date
recente din Fran]a, Sco]ia [i Olanda. Din cauza rarit`]ii sale,
diagnosticul este dificil [i tardiv1.

Semnele [i simptomele de HTAP sunt nespecifice [i sunt
legate de supraînc`rcarea [i insuficien]a ventriculului drept,
care sunt consecin]ele tardive ale ocluziei vasculare pulmonare
progresive asimptomatice. Simptomele constau în special în
dispnee de efort [i fatigabilitate, dar [i în sincop`, angin`, pal-
pita]ii [i edeme. Semnele includ [oc apexian liftant paraster-
nal stâng, componenta pulmonar` a zgomotului 2 accentuat`,
suflu sistolic de regurgitare tricuspidian`, suflu diastolic de
insuficien]` pulmonar`, cianoz`, hepatomegalie, turgescen]a
venelor jugulare, edeme periferice [i ascit`. Majoritatea aces-
tor semne au fost prezente la pacientul nostru, cu excep]ia
simptomelor de angin` [i a sincopei. În plus, ECG [i radi-
ografia toracic` arat` semne de hipertrofie [i supraînc`rcare
ventricular` dreapt`, cardiomegalie, artere pulmonare m`rite
central cu amputa]ie periferic`2.

Algoritmul de diagnostic necesit`: 
1) o suspiciune clinic` mare pe baza simptomelor, sem-

nelor [i/sau factorilor de risc sugestivi; 

2) detectarea [i confirmarea HTAP prin ecocardiografia
transtoracic` Doppler [i cateterizare a inimii drepte;

3) identificarea unei etiologii; 
4) evaluarea func]ionalit`]ii [i a speran]ei de via]`; [i 
5) testarea reversibilit`]ii.
La acest pacient, suspiciunea clinic` de HTAP a fost pu -

ternic`, fiind confirmat` de ecocardiografia transtoracic`
Doppler, dar atât aceasta, cât [i cateterizarea cardiac` nu au
reu[it s` identifice exact cauza real`. Ecocardiografia trans-
esofagian` (TEE) a avut rol diagnostic în acest caz, anomalia
par]ial` de v`rsare a venelor pulmonare (APVVP) fiind o
anomalie congenital` rar`, pentru diagnosticul c`reia în mod
clasic se utiliza angiografia. TEE este superioar` în diagnos-
ticul APVVP [i poate înlocui angiografia4.

De[i este considerat` una din cele mai obi[nuite anomalii
congenitale din rândul adul]ilor, DSA este rareori diagnos-
ticat peste 60 de ani, de[i sunt raportate cazuri rare6,7.
Morbiditatea [i mortalitatea în cazul defectelor necorectate
cre[te pe m`sura înaint`rii în vârst`5. 

APVVP este o boal` congenital` rar`, reprezentat` de per-
sisten]a anastomozelor embrionare dintre plexul venos pul-
monar [i cel sistemic, rezultând una sau mai multe vene
pulmonare cu sedii de v`rsare anormale. Se asociaz` frecvent
cu alte anomalii cardiace congenitale, cel mai frecvent DSA
(întâlnit la 75% din pacien]i). APVVP este prezent` la 85%
din pacien]ii cu DSA de tip sinus venosus.

Frecven]a bolii este dificil de definit, majoritatea studiilor
raporteaz` o frecven]` cuprins` între 2-4%4. Sunt descrise 4
tipuri de anomalii de conectare venoas` pulmonar` total`:
tipul I, de anomalie de conectare venoas` pulmonar` la nivel
supracardiac; tipul II anomalie de conectare venoas` pul-
monar` cu conectare în sinusul coronar; tipul III, cu conectare
venoas` pulmonar` la nivel infracardiac [i tipul IV cu
conectare la unu sau mai multe nivele (cele de mai sus) sau
necunoscut`. Locul de drenare sau de colectare a venelor pul-
monare poate fi prin vena inominat` stâng`, prin sinusul coro-
nar, prin atriul drept, prin vena cav` superioar` dreapt`, prin
sistemul portal sau rar sunt descrise multiple locuri de
drenare. Prezen]a comunic`rii interatriale este necesar` pen-
tru supravie]uirea pacientului (o excep]ie o constituie

Ventricul drept Ventricul st]ng

Atriu drept
Atriu st]ng

Figura 4. 
Ecocardiografie transtoracic`

Figura 3. 
Examinarea Holter ECG. Fibrila]ie atrial` persistent`, 
6587 de extrasistole ventriculare, din 2 focare, uneori

cuplate, perioade de bi [i trigeminism, perioade de asistolie
de peste 3000 msec
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drenarea în sinusul coronar, situa]ie în care septul interatri-
al poate fi intact). Pentru confirmarea diagnosticului este nece-
sar` o corect` evaluarea ecocardiografic`3,4.

Fiziologia DSA implic` un [unt stânga-dreapta care se dez-
volt` devreme în copil`rie, dup` ce hipertrofia ventricular`
dreapt` fetal` [i rezisten]a vascular` pulmonar` descresc post-
natal. Pe m`sur` ce se dezvolt` supraînc`rcarea cardiac`
dreapt` de volum, fluxul sanguin pulmonar cre[te atât cât s`
produc` un suflu frecvent diagnosticat în jurul vârstei de 2-
3 ani8. Într-adev`r, pacientului nu i s-a permis satisfacerea
stagiului militar la vârsta de 18 ani, din cauza unui suflu car-
diac, f`r` ca alte investiga]ii s` fie f`cute pân` în urm` cu 6
luni. Simptomele principale care conduc la diagnosticarea bolii
sunt de obicei dispneea de efort [i, mai pu]in frecvent, fati-
gabilitatea sau aritmiile atriale ca în cazul nostru.

Sindrom Eisenmenger este numele dat invers`rii direc]iei
[untului cardiac dat` de dezvoltarea hipertensiunii pulmonare,
iar noi am identificat un [unt bidirec]ional, care este un indi-
cator al evolu]iei DSA în acest caz.

Se estimeaz` c` în România sunt aproximativ 60.000 de
adul]i cu BCC. Mai mul]i adul]i decât copii sufer` de boli car-
diace congenitale; acest lucru afectându-ne pe noi medicii, care
asigur`m îngrijirea persoanelor adulte. Se crede c` aproxi-
mativ 15-20% din ace[ti 60.000 de pacien]i cu afec]iuni car-
diace congenitale au HTP. Acestea nu sunt numere mici, fiind
semnificativ mai mari chiar decât hipertensiunea arterial` pul-
monar` idiopatic` (HTAPI).

Este posibil` predic]ia supravie]uirii la pacien]i indivi -
duali, fie pe baza hemodinamicii pulmonare, fie pe baza
parametrilor func]ionali cum ar fi testul de mers de 6 minute
din clasificarea OMS/NYHA. Conform ghidului de diagnos-
tic [i tratament al hipertensiunii pulmonare publicat de
ESC/ERS în 2009 prognosticul pacientului nostru este mediu,

fiind un echilibru fragil între determinan]ii de prognostic
(figura 6)10. 

HTAP este o afec]iune grav`. În registrul de hipertensiu -
ne pulmonar` primar` al Institutului Na]ional de S`n`tate
(INS), supravie]uirea medie este de 2,8 ani de la diagnostic.
Mortalitatea a fost cauzat` de insuficien]a cardiac` dreapt` în
47% din cazuri [i de moartea subit` cardiac` în 26% din
cazuri11,12.

În final, pentru a determina op]iunile terapeutice indi-
viduale ale pacien]ilor, vasoreactivitatea acut` a circula]iei pul-
monare trebuie s` fie evaluat` în timpul cateteriz`rii inimii
drepte. Ghidurile recente recomand` testarea reversibilit`]ii
în centre experte în HTP, [i s` fie utiliza]i agen]i cu ac]iune
scurt` cum ar fi adenozina, epoprostenolul [i NO inhalator.
Centrul nostru – Târgu Mure[ – este specializat în cateteri-
zarea inimii drepte la pacien]ii pediatrici cu boal` cardiac`
congenital`; în plus pacientul prezenta aritmie ventricular`
sever`, motive pentru care vasoreactivitatea nu a fost testat`.

Tratamentul conven]ional const` în limitarea agresiunilor,
efortului fizic, tratamentul insuficien]ei cardiace drepte cu
diuretice (preferabil combina]ii natriuretic + antialdos-
teronic), digitalicele nefiind utilizate în HTAP. Tratamentul
anticogulant este recomandat pacien]ilor cu HTAP în
asociere cu BCC, pacientul nostru primind acest tratament
de peste 1 an din cauza fibrila]iei atriale cronice. Oxige no -
terapie suplimentar` este recomandat` în cazul pacien]ilor cu
HTAP de orice etiologie (dar NU cu [unturi cardiace) [i hipo -
xe mie de efort sau repaus. Dar, în cazul pacientului nostru,
satura]ia oxigenului în repaus [i în ambulator este normal`10,12. 

Tratamentul specific cu blocant al canelelor de calciu nu
este recomandat pacien]ilor cu sindrom Eisenmenger (clasa
III nivel C). Pacientul a fost adresat unui centru de referin]`
în HTAP, pentru asocierea tratamentului cu antagonist de

Figura 5. 
Anatomia anomaliilor de conexiune venoas` pulmonar` (în dreapta) observat` tipic în asociere cu DSA sinus venosus.

Conexiunile sunt: venele pulmonare (VP) drepte cu peretele liber al atriului drept. 
VP stângi sunt conectate normal cu AS [i o VP supranumerar` este conectat` cu sinusul venos. 

(Adaptare personal` a circula]iei pulmonare normale pentru a ilustra mai bine BCC a pacientului nostru)
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receptor de endotelin`, cu indica]ie de reevaluare hemodi-
namic` ulterioar` în vederea stabilirii indica]iei chirurgicale14.

Bosentanul este aprobat pentru tratamentul pacien]ilor
încadra]i în clasele NYHA III sau IV cu HTAPI sau HTAP
asociat` bolii cardiace congenitale. Primul studiu randomizat
cu control placebo la pacien]ii cu Eisenmenger, de[i efec tuat
pe perioad` scurt` a ar`tat ca bosentanul nu agraveaz` starea
pacien]ilor, [i mai ales nu reduce satura]ia periferic` în O2 [i
semnificativ tensiunea arterial`. S-a constat o cre[tere sem-
nificativ` a capacit`]ii de efort, obiectivat` prin testul de mers
de 6 minute. Fiziologic aceast` îmbun`t`]ire se dato reaz`
unei reduceri semnificative a rezisten]ei vasculare pulmo -
nare constatat` la acest tip de pacien]i. Aceast` îmbun`t`]ire
a rezisten]ei vasculare pulmonare se datoreaz` unei u[oare
sc`deri a presiunii arteriale pulmonare, cu o minim` modi-
ficare a flu xului sanguin pulmonar15.

Ca [i în cazul oric`rei medica]ii cronice complexe, edu-
carea pacientului este crucial` pentru un deznod`mânt de suc-
ces [i cu rezultate pe termen lung pentru pacien]ii cu HTAP.
Centrele specializate în HTAP ar trebui s` foloseasc` o com-
bina]ie de asistente medicale de specialitate, psihologi,
nutri]ioni[ti, asisten]i sociali [i fizioterapeu]i pentru a asigu-
ra educarea pacientului [i pentru a-i ghida programul te -
rapeutic.

La acest pacient, surprinz`tor este faptul ca de[i s-a n`scut
cu o afec]iune cardiac` congenital` poten]ial cianogen`, boala
sa a fost descoperit` la o vârst` înaintat`, la limita evolu]iei
c`tre un sindrom Eisenmenger, fiind aproape asimptomatic
pân` în ultimii 2 ani, când tratamentul primit era pentru insu-
ficien]` cardiac` stâng`.

Concluzii
1. Acest caz atrage aten]ia asupra faptului c` de[i car-

diopatiile congenitale de tipul DSA cu APVVP sunt rare
în rândul adul]ilor, ele nu trebuie excluse dintr-un even-
tual diagnostic diferen]ial, nici m`car la pacien]ii vârst-
nici sau care au prestat, f`r` acuze, o munc` fizic`
solicitant` de-a lungul întregii vie]i. 

2. Necesitatea cunoa[terii unor planuri de investiga]ii care
s` conduc` spre diagnosticul corect, cu maxim de pre-
cizie, minim de riscuri pentru pacient, dar în acela[i
timp f`r` a face exces sau, dimpotriv`, economie de
explor`ri paraclinice necesare clarific`rii cazului. Astfel,
ecocardiografia transesofagian` este superioar` în
diagnosticul DSA [i poate înlocui angiografia. 

3. Subliniem importan]a unei bune colabor`ri pneumolog
– cardiolog în vederea unui diagnostic corect, cu maxim
de eficien]`. 
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