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Definicion

CERPO

* Grupo de anomalias que tienen en comun una
septacion AV deficiente y anomalias de las
valvulas AV



Introduccion

* En nacidos vivos:
— 4 - 7% de todas las cardiopatias congénitas.
—0,3-0,4 por cada 1.000 RNV.

* En fetos:
— 18% de todas las cardiopatias congénitas.

* Asociado a DM materna y cardiopatias
congénitas maternas



Introduccion

Sindrome de Down:
— Asociacion importante:
e 50-60% de fetos con DSAV tendria Trisomia 21.

* 40% de fetos con Trisomia 21 tendria DSAV (usualmente
tipo completo).

— La asociacion es mas potente cuando hay Tetralogia de Fallot
(TF):

 75% de fetos con DSAV + TF tiene Trisomia 21.
T18: 25%
Sindromes de Heterotaxia:
— DSAV ocurriria en 2/3 de los fetos con heterotaxia.
Riesgo de recurrencia: 2-3% con un hijo previo, 14% madre afectada.



Embriologia

* Entre la semana 4°y 5°, los cojinetes AV se
fusionan, dividiendo el canal AV primitivo en
dos y formando el septum AV primitivo.
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Embriologia

e Desarrollo anormal:

— Una ausencia de fusion de los cojinetes AV
produce una valvula AV unica (5 valvas) con
DSA y DSV.

— Una fusion parcial de los cojinetes produce
usualmente dos valvulas AV con anillo
valvular Unico y DSA. La valvula mitral esta
casi siempre afectada.



Impacto hemodinamico

Shunt de izquierda-derecha, que es mayor
mientras mayor es el defecto, y por otro lado, la
regurgitacion mitral.

El hiperflujo pulmonar conduce a la insuficiencia
cardiaca y la hipertension pulmonar (HTP).

La HTP irreversible puede aparecer incluso antes
del ano de vida en DSAV completo no tratado.

Se asocia a hidrops fetal en casos severos.



Clasificacion

DSAV Completo
— DSA (OP) + DSV (de entrada) + Canal AV unico.
DSAV Parcial o incompleto

— DSA (OP) + Dos canales AV con anillo Unico. Existe una
hendidura en la valva anterior de la mitral= insercion lineal

DSAV Transicional

— Anatomicamente un DSAV Completo, pero con DSV minimo, por
lo que se comporta funcionalmente como un DSAV parcial por
ausencia de shunt importante interventricular.

DSAV Intermedio
— Anatomicamente un DSAV parcial pero con DSV importante.



Clasificacion

Similar physiology - VSD & ASD Similar physiology - ASD

Sirnilar AV valve anatomy:
A tongue of tissue divides the common AV valve
into a right and left component by connecting the
anterior and postenor "bridging” leaflets centrally




Clasificacion

e Canal AV completo:

— Balanceado:
e Valvula AV hacia el centro
e Dos ventriculos se llenan simétricamente
e T21

— Desbalanceado:
e Valvula abre hacia alguno de los ventriculos de forma preferente
* |somerismo
* BAV completo
* QOtras CC
e Aislado 25-30%

— Clasificacion de Rastelli: relaciéon anatdmica entre valva puente
anteriory el septo IV.



Diagnostico

4 camaras:
— Insercion valvular AV
— Uno o dos anillos AV
— Cruz del corazodn
— Defectos septales asociados
— Longitud ventricular/Auricular



e Ratio >0.6

 Sensibilidad
82%
e FP5.7%

Machlitt A, Heling KS, Chaoui R. Increased cardiac atrial-to-ventricular length ratio in the fetal four-chamber
view: a new marker for atrioventricular septal defects. Ultrasound Obstet Gynecol. 2004;24(6):618—-622



Diagnostico

 DSAV completo:

— Aparece como una gran apertura multivalvular
en la vision de 4 camaras, con DSA y DSV
(Diastole)

— Pérdida de continuidad del septum ventricular
y las valvulas AV.

— Doppler importante para regurgitacion AV.

— Siempre evaluar simetria de ventriculos porque
uno de ellos puede estar hipoplasico.



Diagnostico

e DSAV parcial:

— Se pierde la relacién tricuspide-mitral
normal (donde la tricuspide esta mas
apical).

— Valvula AV en sistole aparecen como
imagen lineal hiperecogénica

— CIA tipo SP
— Dos orificios AV
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Diagnostico

e Tractos de salida
— Evaluar concordancia Ventriculoarterial

— Asociacion con anomalias del tracto de
salida

— Influye en prondstico



Anomalias cardiacas asociadas E.

CIA OS

VCSI persistente
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Diagnostico diferencial

e Seno coronario
* CIV de entrada o perimembranosa
e Corazon univentricular



valvula en hamaca
ausencia septum primum

Clv
flujos AV “en H”
canal AV L
simple vs. complejo I TILEL
e

40-50% aneuploidia (75% T21) carotipo
15-30% isomerismos - arritmias ecocardiografia
15-40% malformaciones extracardiacas eco morfoldgica

25-30% fallo cardiaco / hidrops —— ecocardio ¢/ 4semanas
relacion AV
tamanio ventriculos/auricula
insuficiencia valvular
alteraciones del ritmo B

parto a término
(conducta obstétrica habitual si no hidrops/arritmia)

www.medicinafetalbarcelona.org/docencia




Manejo postnhatal

 DSAV Completo

— Desarrollan insuficiencia cardiaca, con elevada
resistencia vascular pulmonar e HTP irreversible al
ano de vida, resultando en cianosis por shunt
derecha-izquierda (sindrome de Eisenmenger).

— Presentan sintomas a las 6 semanas de vida.
— Sintomaticos :
e Qx:alos 3-6 meses de vida
 Qx antes del 1°ano de vida (prevenir HTP)
 Mortalidad gx: 5-10%



Manejo postnhatal

* DSAV Parcial
— Mayoritariamente asintomaticos.

— Moderado shunt izquierda-derecha, por lo
qgue desarrollan con |la edad sobrecarga de
volumen en corazon derecho.

— Es mas precoz |la sintomatologia si tienen
regurgitacion mitral severa.

— Correccion quirdrgica electiva entre los 18 y
24 meses de vida.



Pronostico

Mortalidad perinatal: 14-22%
Determinado por anomalias asociadas
Funcion valvular AV

Complicaciones Post-Quirurgicas

— Hipertension Pulmonar: Factores de riesgo son sindrome de
Down y correccion tardia.

— Arritmias

— Insuficiencia Mitral: Principal causa de reoperacion (20% de
pacientes).

— Estenosis Mitral
— Largo Plazo: 85% de sobrevida a los 10 anos.
— Seguimiento ecocardiografico de por vida.
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