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Introduccion

CERPO

La incidencia de las Cardiopatias congénitas (CC)
esde 6a 12 por 1.000 NV

Las CC ciandticas 1/3 de las CC fatales

Las CC ductus dependientes tienen en comun la
presencia de un ductus arterioso persistente
(DAP) obligatorio para asegurar la supervivencia
post natal

La presencia de shunts en el periodo prenatal
como el foramen oval (FO) y el DA permiten un
equilibrio de flujos en CC con restricciones de los
tractos de salida y entrada



Ductus Arterioso (DA)

* Shunt desde el sistema Open 0 Closed DA
pulmonar hacia el sistema N L/
aortico

* Pertenece a un sistema 02
sensible : :

e Durante la vida fetal la
permeabilidad del DA es
un fendmeno activo

DA Aorta

Bustos JC. Hemodinamia Fetal: Shunts ! -
fetales.

Rev Chil Ultrasonog. 2008; 10: 42-45

Ligament



Circulacion Fetal

ena Cava - Aorta

superior <y ) CA Lleva el 85% del

volumen sanguineo de
la arteria pulmonar

e | hacia la porcion inferior
venese del feto

Arterias
Umbilicales

Capilares Cuerpqg
Vena Umbilical



Transicion Perinatal

 El cierre del ductus en el recién nacido :

50% 24 h

80% 48 h

100% 96h

e Las prostaglandinas por el contrario son
mediadores de la relajacion ductal
manteniendo su permeabilidad




Clasificacion CC Ductus Dependientes g,

CON HIPOPERFUSION
CIANOSANTES SISTEMICA
con FLujo puLMonaAR ll 55N SRS [ ESTENOSIS AORTICA
DISMINUIDO AUMENTADO CRITICA

COARCTACION DE
D-TGA AORTA
INTERRUPCION DEL

TETRALOGIA DE FALLOT

ESTENOSIS PULMONAR
CRITICA

ATRESIA PULMIOAR

ARCO AORTICO
SD SHONE
SVIH

ATRESIA TRICUSPIDEA
CON CIV

SVDH

ANOMALIA DE EBSTEIN
GRAVE

Protocolos Diagndstico Terapéuticos de la AEP: Neonatologia



Tamizaje

90 % de las CC se presentan en la poblacion sin
riesgo.

CC sigue siendo una anomalia frecuentemente
inadvertida por |la ecografia prenatal.

Ecografia de Cribado 11-14 y 18-22 semanas
universal.

Las indicaciones mas efectivas de ecocardiograma
fetal son la sospecha de patologia en eco de
cribado y el hallazgo de marcadores en |la Eco 11-
14 semanas.



Sospecha CC ecografia de rutina g

Eco 11-14 sem:
 TRN aumentada (Sobre P99)
Fetos Euploides - S 31% vy E 98,7% para el diagnostico de CC
e Regurgitacion Tricuspidea
* Ductus Venoso con onda A retrograda

El consenso actual es recomendar una Ecocardiografia fetal en
los fetos cromosdmicamente normal con TN aumentada



Screening 18y 22 semanas
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Indicaciones de Ecocardiografia Fetal

Tabla 2. Indicaciones de eco cardiografia fetal (1):

Riesgo por historia familiar Hijo previo con cardiopatia congénita

Uno de los padres con cardiopatia congenita.

Riesgo por factores fetales Examen cardiaco anormal en ecografia obstétrica habitual
Crecimento fetal anormal o evidencia de distress fetal
Identificaciéon de otra malformacidn congénita
Identificacidn de anomalia cromosdmica

Frecuencia o ritmo cardiaco fetal anormal

Hydrops fetal no inmune

Bioguimica anormal en suero materno

Riesgo por factores maternos: Condicién materna de alto riesgo para malformacian

cardiaca fetal, como:

- Diabetes Mellitus:

- Hipertiroidismo

- Farmacos anticonwvulsivante

- Enfermedad del coladgeno

- Exposicidn a teratdgeno conocido

- Infecciones wirales especificas: rub&ola, wvaricela,
citomegalowvirus, etc.

- Desdrdenss heraeditarios del metabolis mo

- Fenilcetonuria

- Edad materna avanzada

Guia Clinica 2010 Cardiopatias Congénitas Operables en menores de 15 afos



Factores de Riesgo

Diabetes Pregestacional
Fenilcetonuria

Exposicion a teratogenos cardiacos: alcohol, radiaciones
ionizantes, farmacos (anticonvulsivantes, litio, antidepresivos,
ansioliticos, acido retinoico) y fiebre materna > 382C en primer
trimestre

CC en la familia (materna, padre o hermano)
Conectivopatia materna con anticuerpos anti-Ro y/o anti-La
Obesidad materna (IMC > 40)



Riesgo Fetal

Sospecha de CC fetal en ecografia de screening o signos de
aneuploidia en Eco 11-14 semanas

Malformacion extracardiacas

Anomalia cromosomica

Hidrops fetal

TORCH (CMV, Parvovirus B19 y Coxsackie)
Polihidramnios

RCF

Gestacion multiple monocorial

Arritmia

Uso AINES en el tercer trimestre



Prevencion

Control Preconcepcional
Complemento con acido folico 1 mg dia
Suspender uso de teratogenos cardiacos

Control adecuado de enfermedades previas
como la Diabetes




CC Ductus Dependientes
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AW
A

Sindrome del ventriculo izquierdo
hipoplasico (SVIH)

* Corresponde hasta un 15-20% de las CC en
series prenatales.

e Esla CC de peor prondstico, con una elevada
morbimortalidad perinatal a pesar de los
avances en Cardiologia y Cirugia Cardiaca
neonatal.

* Incidencia de 0.16 por 1000 NV.



VI pequeno secundario a una atresia de la valvula mitral
0 aortica

Dos formas clasicas: la atresia mitro-aortica y la atresia
aortica con o sin estenosis mitral

CIV condiciona el tamano ventricular

Asociacion frecuente con ClV, coartacion de la aorta y
anomalias del retorno venoso

Malformaciones extra cardiacas 15-20%

Cromosomopatias 10% (45, X0, T 18, T 13 y deleciones
parciales)
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CERPO

La sangre que proviene
de las venas
pulmonares al Al pasa
por el FO al AD pasando
por el VD, que irriga la
Ao descendente,

ascendente, arco
adrtico y circulacién h R Y Nl ) (Mpopiasiio

coronaria por medio del ' | '
DA

Hypoplastic left
heart
syndrome

Patent (open)
ductus
arteriosus



Manejo Prenatal

Descartar otras malformaciones
Ofrecer estudio genético

Informacion del pronostico a los padres por equipo
multidisciplinar y apoyo psicologico

Control ecografico cada 4 semanas — descartar presencia de
hidrops

Programar parto en Santiago (centro terciario)
Via de parto por indicacion Obstétrica

Si FO restrictivo programar Cesarea electiva dada urgencia
vital

Contra indicado tocdlisis con Indometacina por riesgo de
cierre del Ductus



Manejo Post Parto

Infusion continua de Prostaglandina E

Tratamiento quirurgico con técnica de
paliacion por estadios

Objetico reconstruir el tracto salida VI
utilizando en VD ara que actue como bomba
gue soporta circulacion sistémica

Sin tratamiento fallecen en primeras 6
semanas




CC Ductus Dependientes

CIANOSANTES

con FLujo puLMonaAR ll 55N SRS [ ESTENOSIS AORTICA
DISMINUIDO AUMENTADO CRITICA
COARCTACION DE
D-TGA AORTA
ESTENOSIS PULMONAR INTERRUPCION DEL
CRITICA

ARCO AORTICO
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ATRESIA PULMIOAR
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CON CIV
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ANOMALIA DE EBSTEIN

Protocolos Diagnostico Terapéuticos de la AEP: Neonatologia




Tetralogia de Fallot

CERPO

CC conotruncal mas e
frecuente

Primera causa de cianosis
durante la infancia por CC

8-12 % de las CC postnatal/
3-7% prenatal

Incidencia 1/1.000-2.000 NV
25-30% se asocian a una e W
anomalia cromosémica o




Diagnostico

Combinacion de 4 caracteristicas:

1.
2.

CIV perimembranosa

Dextroposicion de la Aorta acalbagando en el
septo interventricular

Obstruccion del Flujo del VD

Hipertrofia del VD (raro en la etapa prenatal por
los Shunts presentes)



Clasificacion

3 variantes segun afectacion del tracto salida VD:
1. TF con estenosis en grado variable de |la VP,
TF Clasica (60-65%)

2. TF con atresia pulmonar (30-35%) mas severa

3. TF con ausencia de VP por displasia severa (5-
10%)



TF con estenosis pulmonar

* Desviacion eje
levocardia acentuada
(> 60-90°)

e CIV subaortica

 Aorta sale de ambos
ventriculos en el corte
5 cavidades (cabalga
mas de 50% en la
cresta septal)




Corte 3VT dominancia
Aorta

Atresia pulmonar
perfusion retrograda
por el DA

En los casos de agenesia
de velos pulmonares se
ve una dilatacion masiva
del tronco pulmonary
ramas con flujo en
vaivén al Doppler color




Tabla 25.1 Caracteristicas distintivas de los tres subtipos de tetralogia de Fallot (TDF)

TDF + estenosis pulmonar

TDF + atresia pulmonar

TDF + ausencia de valvula pulmonar

Vista de cuatro Normal Normal VD dilatado, especialmente en la etapa
camaras tardia de la gestacién
Vista de cinco camaras | CIV + cabalgamiento de la CIV + cabalgamiento de CIV + cabalgamiento de |a aorta
aorta laaorta
Raiz aortica Dilatada + Dilatada ++ Tamano normal
Arteria pulmonar Estrecha, flujo anterégrado | Muy estrecha, oinclusono | Marcadamente dilatada con flujo de un
visible; flujo retrégrado lado a otro
Conducto arterioso Flujo anterogrado o Tortuoso con perfusion Tipicamente ausente
retrogrado retrégrada
En el arco adrtico derecho,
el conducto arterioso es
dificil de observar, ya que
esta por debajo del arco
adrtico.
ACAPP No tipicas Presentes en mas del 20% | Ausentes
de los casos
Pronéstico Bueno Reservado Reservado
Delecion 22q11 10%-15% 20%-25% 30%-40%

ACAPP: arterias colaterales aortopulmonares principales; VD: ventriculo derecho; CIV: comunicacion interventricular.

Ecocordiografia fetal Alfred Abuhamad — Rabih Chaoui




Manejo Prenatal

Descartar otras malformaciones, hasta 30% presentan anomalias
asociadas

Ofrecer estudio genético

Informacion del prondstico a los padres por equipo multidisciplinary
apoyo psicologico

Control ecografico cada 4 semanas:
Descartar presencia de hidrops

En la agenesia de velos es muy frecuente |la progresion a
cardiomegalia y dilatacion de ambas ramas pulmonares con riesgo
aumentado de evolucién a hidrops

La estenosis pulmonar puede evolucionar a hipoplasia severa del
tronco y ramas pulmonares

Programar parto en Santiago (centro terciario)
Via de parto por indicacion Obstétrica



Manejo Quirurgico

Cianosis esta relacionado con la severidad de |a
estenosis pulmonar

Estenosis minima “Falott rosado” - correccion

qguirurgica se puede diferir hasta los 4-6 meses de
vida

Flujo inverso en el ductus arterioso predicen la
urgencia de la Cirugia paliativa (DA dependente)
Cirugia Correctora:

Baja mortalidad (< 5%)

Sobrevida 20-30 anos 85-90%
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Cirugia Correctora




Cirugia Paliativa

Operacion Blalock-Taussing modificada




CC Ductus Dependientes

CIANOSANTES
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CRITICA
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ARCO AORTICO
SD SHONE
SVIH

ATRESIA TRICUSPIDEA
CON CIV

SVDH

ANOMALIA DE EBSTEIN
GRAVE

Protocolos Diagndstico Terapéuticos de la AEP: Neonatologia



Transposicion de Grandes Arterias- D g-
(Clasica o completa) = 2

e CCcianosante mas frecuente al nacimiento
e 5-7% CC, 1/ incidencia de 3.000-5.000 NV

e Consiste en una discordancia de los ventriculos y
sus respectivas arterias: El ventriculo derecho
(VD) se conecta con la aorta (Ao) y el ventriculo
izquierdo (VI) con la arteria pulmonar

e Secundario a una anomala rotacion conotruncal
* Hay correlacion Atrio Ventricular



Transposicion de los Grandes Vasos

Vaso que Conecta
la Adrta y la Arteria Pulmonar

Abertura
Entre los
Atrios

AO = Aorta

AP = Arteria Pulmonar
Vasos en Posiciones s - i Al = Atrio Izquierdo
Opuestas orlt dedemelialionel it AD = Atrio Derecho

Il sangre con poco Oxigeno VI = Ventriculo Izquierdo
Ml sangre Mezclada VD = Ventriculo Derecho




Diagnostico

Salida de los grandes vasos
en paralelo

“canon de escopeta”

Ausencia del cruce de los
grandes vasos con
discordancia ventriculo
arterial




Arteria pulmonar se ramifica
precozmente cera de la
valvula semilunar

Troncos supraaorticos
alejados de la valvula
semilunar




Ausencia de la A
Pulmonar en corte
3VT (situada en un

plano inferior)

Traquea




Manejo Prenatal

Descartar otras malformaciones cardiacas y extra
cardiacas asociadas

Informacion del pronostico a los padres por equipo
multidisciplinar y apoyo psicologico

CC bien tolerada intra utero por la permeabilidad del
Ductus Arterioso

Ofrecer estudio genético si malformaciones asociadas,
los casos aislados son infrecuentes anomalias genéticas

Control ecografico cada 4 semanas
Programar parto en Santiago (centro terciario)
Via de parto por indicacion Obstétrica



Manejo Quirdrgico post natal

En ausencia de comunicaciones: Septostomia
de Rashkind de urgencia (Creacion de una CIA)

Con CIV: Cirugia precoz Switch arterial y cierre
de CIV, antes de desarrollo de HTTP

En casos con estenosis AP y CIV: Septostomia
atrial previo a reparacion definitiva.

Operacion de Rastelli o REV, si valvula
pulmonar muy deteriorada



Operacion de Rastelli

* Conecta el
ventriculo
derecho con la
arteria " e
pulmonar, .
saltandose la L
EP, con un
conducto G \
valvulado "

 Mortalidad
reportada 19%




Manejo Quirurgico post natal

Op. de Jatene o Switch
Arterial

TGA completa, simple
(Mortalidad 8%)

Se cortan arterias al mismo
nivel y se re-suturan en
lugares correctos, con
reposicion de coronarias en
neo-aorta.

HLCM: N=152, sobrevida
96- 98%

CFRPO

Arterial Switch Operation

Pulmonary Aorta “switched”
art with pulmonary

arteries
Coronary arteries are
detached from the aortic

valve and connected to
the pulmonic valve.  ® 2004 - Duplication not permitted




Manejo Post Natal en CC ductus
dependientes

Prostaglandina E1
dosis carga: 0.1-0.2 microgramos/kg

dosis mantenimiento: 0.03-0.05
microgramos/kg/min

Manejo segun respuesta clinica (oxigenacion)

Efectos colaterales: apneas, hipotension
sistémica, fiebre etc

Traslado a Centro de Referencia para manejo
qguirurgico post estabilizacion clinica



Cianosis central
Sat0D2Hb = 75%

h J

Test de hiperoxia

No respuesta
v

CARDIOPATIA
CONGENITA

v
Rx. de torax

‘.-r""

i

Vascularizacion pulmonar
aumentada

v

|

Respuesta
v

PATOLOGIA
PULMONAR

Vascularizacion pulmonar
normal o disminuida

v

Tetralogia de Fallot
Atresia tricuspidea
Atresia pulmonar
Ventriculo dnico +~ EP

Ebstein grave

Estenosis pulmonar (EP) critica

Ventriculo derecho de doble salida + EP

Transposicidn
grandes arterias

h

Prostaglandina E1 ev.
Estabilizaciom y traslado urgenie

Figura 1. Cardiopatias congénitas ciandgenas




Sintomas de bajo gasto-shock:

- palidez

- pulsos débiles

-  extremidades frias

- oliguria/anuria
Dificultad respiratoria
Acidosis metabdlica

Sintomas de inicio brusco, < 72 horas

*

Rx. de torax: cardiomegalia, edema agudo pulmon

v

SOSPECHA CIERTA DE CARDIOPATIA CON
HIPOPERFUSION SISTEMICA DUCTUS-DEPENDIENTE:

- Coartacion de aorta

- Sindrome de hipoplasia de cavidades izquierdas

- Estenosis adrtica critica

- Complejo Shone

- Hipoplasia / Interrupcion arco adrtico

v

[ Prostaglandina E1 ev. J

Estabilizacion y traslado urgente

Figura 2. Cardioparias congénitas con bajo gasto



Conclusiones

El diagnodstico prenatal permite un mejor manejo obstétrico
Mayores oportunidades al recién nacido

Preparacion y apoyo a los padres

Decidir el traslado de la embarazada a un centro terciario
Planificar el tipo de parto

Permite al neonatdlogo estar preparado para un manejo
minutado de la circulacion transicional sin necesidad de test
hiperoxia

Decidir la necesidad de soporte ventilatorio y circulatorio



Hay evidencia que los fetos con diagnostico
prenatal tienen mejor pronostico neurologico

Previne deterioro clinico previo a la cirugia
Evita muertes sin diagnostico

Menor dosis de Prostaglandinas y menos uso de
drogas vasoactivas

Disminuye la morbimortalidad post quirurgica en
las CC graves



Gracias



