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Introduccion
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Serrano G, et al. 2016



Sindrome de corazén derecho hipoplasico

1-3% de defectos cardiacos
congeénitos

Defecto de valvula

Defecto de pulmonar con
_valva septum IV intacto
tricuspidea
Atresia Alresia
pulmonar
! . _ | Cardiopatia Ductus ! .
— Hlp0p|aSIa dependiente ESte,nOS|S
. ) critica

Mufioz-Castellanos L, et al 2007




Atresia Pulmonar con Septum intacto

Suele afectan de forma concomitante
la circulacion coronaria

Tricuspide presente, con
alteraciones variables




Defecto de valva pulmonar

Fusion valvular
(80%)

Atresia o
hipoplasia
infundibular
(20%)

Gonzalez A, et al. 2012



= CoOn insuficiencia

« Descarga de presion en VD
« Expansion normal o aumentada de VD
* Insuficiencia cardiaca congestiva

== Sin Insuficiencia

« Aumento de presion intraventricular
 Hipertrofia de pared
 Signos de fibroelastosis

» Dilatacion de sinusoides
intramiocardicos

* Fistulas coronarias

Cafici - Sepulveda. 2018



Anomalias asociadas

Malformacion

cardiaca etracnriinens [ < omostmons
asoclada :
Enfermedad
. < 5% < 2%
de Ebstein
Trisomia 18




Clasificacion

Tipo 1

* VT competente

* VD pequefio

Tipo 2

* VT incompetente

* VD normal o aumentado de tamafio

A

* Leve HVD
* Anillo tricuspideo normal
* Infundibulo bien desarrollado

B

* Moderada HVD
* Insuficiencia tricuspidea variable

* Defecto de anillo tricuspideo moderado a
severo

* Infundibulo moderadamente desarrollado

C

» Severa HVD
» Defecto severo de anillo tricuspideo

* Hipoplasia marcada VD
* Infundibulo no desarrollado

Alwi (2006)
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Tricuspide funcional

P Presion intraventricular

Fistulas coronarias

Hipertrofia de pared

Dilatacion de
sinusoides

Descarga de Presion

por coronarias '

Flujo bidireccional




Fistulas coronarias

Asociadas a peor
prondstico




Factores prondsticos

16
Echocardiographic Predictors of Outcome . .
in Fetuses with Pulmonary Atresia g 3
with Intact Ventricular Septum £ 1
Renuka E. Peterson, MD, Daniel S. Levi, MD, Ryan J. Williams, Wyman W. Lai, MD, MPH, > 0.8 1 4‘
Mark S. Sklansky, MD, and Stacey Drant, MD, Los Angeles, California, E
and New York, New York 0.8 - -
Estudio retrospectivo pe0.001
0.2

Normal Group 1 Group 2

28 fetos con Dg de APSI

2 grupos segun Z score anillo tricuspideo
postnatal

«>-25
- <-2,5 0 muertes neonatales tempranas

0.4

RV:LV Length Ratio
o ;
(=]
-
[ ]

Anillo VT <5 mm Relacion Presencia de 927

REEEI VAL despues de las longitud RV/LV | sinusoides en el peRini

<0.7

R E-INERES <0.6 VD. oo

Normal Group 1 Group 2



Estenosis critica de la valvula Pulmonar

e Obstruccion subtotal al
flupo de salida del VD
debido a una deformidad
congénita de la valvula
pulmonar.

— Valvular (90%)
— Infundibular

Estenosis critica
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P Presion intraventricular




Estenosis critica de la valvula Pulmonar

2 Velocidad de flujo Dilatacion
de Atrio Engrosamiento valvular
Dilatacién post estendtica Derecho 5 , i
tendineo
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Infartos subendocardicos y
de musculos papilares

Hipertrofia de VD



Atresia tricuspidea

Ausencia de comunicacion A-V
derecha

— 1/15000 rnv
Cardiopatia ductus dependiente

Obligatoria la presencia de CIA
para poder sobrevivir

Puede coexistir con CIV y/o las
anomalias previamente
mencionadas




Clasificacion a AT

» Grandes vasos normales (70-80%) A

« A - Atresia pulmonar con septum intacto
« B - Estenosis o hipoplasia pulmonar con CIV pequeia
« C - CIV amplia sin estenosis pulmonar

 Dextrotransposicion de grandes vasos (12-25%)
« A - CIV con Atresia pulmonar
« B 2 CIV con Estenosis o hipoplasia pulmonar
« C - CIV sin estenosis pulmonar

Clinica y grado de
hipoplasia dependen de
presencia y tamafo de
ClV, y afeccion de valva
pulmonar

/\

\_

» Otros defectos de posicion (3-6%)
* Tronco arterioso, doble salida de ventriculo derecho

Minocha PK, Phoon C. 2020



Diagnostico prenatal

Simetria de cavidades Septum IV

Evaluacion de VT y VM en
‘fin de diastole

Patologia
progresiva

Muchas . . .
veces en 3¢ D'agir]ll%?lt'co Foramen oval

trim

Regusgitacion tricuspidea



Salida de VD

Valvula Pulmonar

Arteria Pulmonar U

Medir velocidad

Diagnostico prenatal

Aorta

Corte 3 vasos — Traquea con flujo
anterdgrado en pulmonar y aorta




Diagnostico prenatal



Pronostico

Mortalidad gl Sobrevida
prenatal global
10-20% 60-70%

Mayor riesgo de eventos

tromboembdlicos y arritmias

28 & A




Manejo

» Busqueda de otras anomalias * Prostaglandinas - Cardiopatia ductus
congeénitas dependiente

» Estudio genético » Reparacion quirurgica de a cuerdo a

- Control ecogréfico mensual grado de hipoplasia y causa

« Evaluar flujos sanguineos subyacente

(Permeabilidad de FO y DA)
e Signos de ICC
* Riesgo de progresion a hidrops fetal

» Coordinar parto en centro
cardioquirurgico



Tratamiento quirdrgico

Lograr circulaciones pulmonar y sistémica
Independientes (evitar cianosis)

Severidad de
compromiso
pulmonar

Tamano de VT
Mantener el gasto cardiaco

Presencia de
circulacion
coronaria
dependiente de VD.

No aumentar la presion venosa central.

Severidad de la
atresia infundibular
y flujo de salida

En lo posible lograr circulacion biventricular




GES

Cardiopatias congénitas menor de 15 anos que deben ser intervenidas quirurgicamente
en forma inmediata:

Recién Nacidos: Drenaje Venoso Anormal Pulmonar Obstructivo. C _
No olvidar que

GES se activa
prenatal

Cardiopatias obstructivas tracto de salida izquierda: Interrupcién del arco aértico,
Estenosis adrtica critica, Coartacion adrtica critica, Sindrome de corazén izquierdo C
hipoplasico.

Cardiopatias con obstruccion tracto de salida derecha: Atresia pulmonar, Estenosis
pulmonar critica, Tetralogia de Fallot externo, Sindrome de corazén derecho C
hipoplasico.

Requieren instalacion de sonda marcapaso transitoria y/o traslado precoz al centro
resolutivo: Bloqueo Auriculoventricular Congénito Completo o de otro grado con C
frecuencia ventricular menor a 50 latidos por minutos.




Conclusion

Patologia rara
Pocas series reportadas

Pronostico variable segun alteraciones asociadas

El manejo debe ser multidisciplinario y coordinado entre los
distintos equipos.
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