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Introduccion

Cardiopatias congénitas Chile

- 10 en 1000 RNV o . R
« 22 causa de muerte en <1 afo
« GES -2 2005 N .
* Previamente 1/3 fallecian esperando R Clinica
diagnostico Cardiopatias Congénitas

 Diagnostico prenatal y oportunidad quirdrgica
han mejorado su prondstico

Operables

en menores de 15 anos

« Se estiman ~50.000 adultos con Cardiopatia
congeénita

MINISTERIO DE SALUD. Guia Clinica CARDIOPATIAS CONGENITAS OPERABLES EN MENORES DE 15 ANOS. SANTIAGO: MINSAL, 2010.
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Foramen oval
reverso

Desarrollo insuficiente del
ventriculo izquierdo y su
tracto de salida

* 15% de CC en Dg prenatal
« 3% de CC en RNV
« Mas frecuente en varones

Cardiopatia ductus .
dependiente _ _
V\/\N Circulacion

univentricular




Sindrome del corazon izquierdo hipoplasicog
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Cierre de Ductus
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Foramen oval
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POSTNATAL
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Sindrome del corazon izquierdo hipoplasicog

Factores de riesgo asociado

« Condiciones maternas y del
embarazo

 Antecedentes familiares.
« Exposicion fetal a elementos 1 hijo 2 hijos

afectado afectados

Alto riesgo de
recurrencia.

teratogenicos
* |Infecciones maternas
* Rubeola
* Herpes
« Coxsackie
« Citomegalovirus.




Diagnostico diferencial

CC con
dominancia
derecha

Cardiopatias
univentriculares

Estenosis Ventriculo
aortica no Unico con doble
critica entrada

Coartacion
aortica

Hipoplasia de

VD




Asociacion a otras anomalias

Aneuploidias Sd. Genéticos Anomaé:!as
(10%) (25%) extra cardiacas
(15-20%)
4 N\ 4 ) 4 N
Turner (20-40%) Noonan Gastrointestinales
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¢Variantes genéticas?

Tipo 1 Tipo 2

e AR \D
* 6022.31 « 5035.1
e Gen GJAl « Gen NKX2-5

Gap junction protein alpha 1 NK2 homeobox 5

» Displasia Craneometafisiaria » Defecto septal ventricular
Eritroqueratodermia variable y progresiva Hipotiroidismo congénito sin bocio
Hipoacusia no sindromica Malformaciones cardiacas conotruncales
Displasia Oculodentodigital Tetralogia de Fallot

Coloboma Defecto septal atrial con o sin defecto de

Enfermedad cardiaca congénita critica conduccion atrioventricular
Sindrome heterotaxico » Sd. De corazon izquierdo hipoplasico




Outcome of Infants With Hypoplastic Left Heart

and Turner Syndromes

PATRICIA M. REIS, MD, MARGARET R. PUNCH, MD, EDWARD L. BOVE, MD, AND
COSMAS ]. M. VAN DE VEN, MD

Objective: To report the obstetric and neonatal outcomes of

ten infants with hypoplastic left heart syndrome in associa- N= 406 casos con SHVI (1990_1997)

tion with Turner syndrome.
Methods: The Pediatric Cardiovascular Surgery database * 10 casos ( 2,5%) presentaban Sd de Turner asociado.

at the University of Michigan was searched from 1990 to « Edad gestacional promedio al parto 38 +/- 1.2 sems.

1997, and obstetric and neonatal records of neonates with - Todos partos vaginales
hypoplastic left heart syndrome and Turner syndrome were « Peso promedio al nacer 2991+/- 438 grs.
reviewed.

» Todos con Apgar > 7 a los 5 mins.
* Todos fueron sometidos a Norwood

» Solo 2 sobreviven y se someten a segunda fase
quirargica, ambos sobreviven con problemas médicos
significativos

Conclusion:

» Sobrevida muy reducida en pacientes con SHVIy Sd de
turner asociado.

Reis, P. (1999). Outcome of infants with hypoplastic left heart and turner syndromes. Obstetrics & Gynecology, 93(4), 532—-535.



Diagnostico prenatal

Primer trimestre * Segundo trimestre

e

Detecta
entre un

Normal 18-40% de

SHVI

: v
Hipoplasia VI hipoplasico




Diagnodstico prenatal

I d e ntlfl Car Otra « Evaluar funcionalidad valvulas AV
alteraciones

» Situs ventricular
» Orientacion de grandes vasos
» Tamano de Aorta Ascendente y raiz
* Hipoplasia de porcion proximal Ao ascendente

Card I acaS * Atresia aortica
aSOC | ad aS « Tamano de CIA, en casos que se identifique

Buscar anomalias Hemodinamia

fetal

extra-cardiacas
asocladas




Pronostico

Letal sin
tratamiento
(Post natal)

Cardiopatia
Ductus
dependiente

Tratamiento
con
prostaglandinas

Responsable del
25% de muertes por
causa cardiaca en
primera semana de
vida.

Mal prondstico si
hay asociacion con
falla cardiaca
congestiva in-utero.

Incluso con cirugia
el prondstico es
malo, cuando hay
factores de riesgo
asociados.



Pronostico

Operacion de Norwood

3 etapas

i 1 Dificultad de
encontrar

Sobrevida 50% a 5 anos

@ donantes
7 Vi &
:v ; ‘.(“'" '.‘ : /’
N A
W Vi T

Secuelas neurologicas
50%




Factores de Riesgo para estimar Pronostico & -

ReStriCCién en « Ausencia de shunt desde Al

« Evaluar presencia de flujo reverso

Retorno Venoso en venas pulmonares

* Insuficiencia tricuspide

AnOmaI |aS * Ausencia congénita de velos en

- - valvula Adrtica
cardiacas Asociadas | Arritmias (Flutter, TPSV, BAVC)

* Cerebrales

AnOmaliaS eXtr' * Craneofaciales
cardiacas asocladas - Renales

» Gastrointestinales
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Manejo Quirurgico Post Parto

eptectomia Auricular

S
Banding en arteria
pulmonar

Shunt aorto pulmonar

Terapeutico

Transplante cardiaco
Serie quirdrgica
* Norwood (al nhacimiento)
85% éxito.
« Construye nueva raiz
Aortica y arco

« Glen bidireccional (6 a 8
meses de vida)

 Anastomosis de VCS
con Art. Pulmonar
derecha




Impact of Prenatal Diagnosis on Survival and Early Neurologic Morbidity
in Neonates With the Hypoplastic Left Heart Syndrome

William T. Mahle, MD*§; Robert R. Clancy, MD1§|; Susan P. McGaurn, PharmD||; James E. Goin, PhDY[;
and Bernard ]. Clark, MD*§

TABLE 4. Pre- and Postoperative Outcomes for Patients . e ”
Whose HLHS Had Been Diagnosed Prenatally and Postnatally TABLE 5. Multivariable Risk Factor Analysis* for Overall

Mortality
Prenatal Postnatal o
Diagnosis Diagnosis Odds 95% Pt
- : Ratiot  Confidence
reoperative Interval
Seizure 1/79 (1.3%)  7/137 (5.1%) .26 N= 216
Coma 0/79(0.0%)  2/137 (1.5%) .53 Prenatal diagnosis 0.89 (0.87) (0.43-1.85) .76 (0.68)
Death _ 2/79(25%) 2/137(1.5%) .63  Genetic anomaliest
Operative and postoperative Dysmorphism 209 (2.14)  (0.77-5.66) .15(0.10)
Seizure 10/77 (13.0%) 23/135 (17.0%) .55 Named genetic 7.48 (6.80)  (2.05-27.32) .002 (0.004)
Coma 1/77 (13%) 11/135(8.1%) .06 syndrome
Cu‘?ﬁigﬁve 17/77 (22.1%) 36/135(26.7%) 51  Apoar score <5 at5min  20.66 (18.15) (2.18-195.92) .01 (0.01)
Neurologic event 12/79 (15.2%) 36/137 (26.3%) .06 * Model includes enrollment in neuroprotection trial and exposure
Death 19/79 (24.1%) 38/137 (27.7%) 63  to neuroprotective agent.

* Fisher’s exact test.

TABLE 6.  Multivariable Risk Factor Analysis* for Adverse ReSUItadOS
Neurologic Events

Odds 95% Pt « Mortalidad (26.4%)
Ratiot  Confidence . . .
Interval * Sin diferencia entre momento del
Prenatal diagnosis 0.43 (0.46) (0.18-1.00) .05 (0.05) dlagnc’)stlco
Genetic anomaliest e
__Dysmorphism 0.70 (0.94) (0.19-261) 60(092) ~ ° Morbilidad
S[\‘I;r:jlf(c)irf:netlc 10.03 (8.83) (2.57-39.19) .001 (0.002) o PaCientes con diagnéStiCO prenatal

Apgar score =5 at 5 min  5.34 (4.10) (0.90-31.55) .06 (0.11) presentan pocos efectos adversos
* Model includes enrollment in neuroprotection trial and exposure neurolc')gicos perioperatOriOS

to neuroprotective agent.



Circulation L

Volume 103, Issue 9, 6 March 2001, Pages 1269-1273 ﬁre“‘;rti“"
Association.

https://doi.orgM10.1161/01.CIR.103.9.1269
CLINICAL INVESTIGATION AND REPORTS

Improved Surgical Outcome After Fetal Diagnosis of
Hypoplastic Left Heart Syndrome

Wayne Tworetzky, Doff B. McElhinney, V. Mohan Reddy, Michael M. Brook, Frank L.

Hanley, and Norman H. Silverman
= Conclusiones

HLHS
n=88
T rsrm— » Diagnostico prenatal se asocia con mejores
n=33 n=55 condiciones clinicas previo a la cirugia 'y
PN PN mejores resultados posterior a primera fase
Liveborn | | Terminated Nosurgery | | Stage! quirargica (Norwood), que aquellos
n= n= n= n= - - 7 .
acientes con diagnostico postnatal.
No surgery Stage | Early death Survived
n=8 n=13
/ \
Early death Survived
n=0 n=14




To take the CME activity related to this article, you must have either an STS member or an
individual non-member subscription to the journal.

PEDIATRIC CARDIAC SURGERY:
@ The Annals of Thoracic Surgery CME Program is located online at http://cme.ctsnetjournals.org.

Impact of Noncardiac Congenital and Genetic
Abnormalities on Outcomes in Hypoplastic Left

Heart Syndrome

Angira Patel, MD, MPH, Edward Hickey, MD, Constantine Mavroudis, MD,
Jeffrey P. Jacobs, MD, Marshall L. Jacobs, MD, Carl L. Backer, MD, Melanie Gevitz, BA,
and Constantine D. Mavroudis, BA

1005

80
X
® 60 No chromosomal defect
-
e
a 40

Chromosomal defect

20

012 34 56 7 8 9 10 11 12 13
B Years after Norwood operation

Table 3. Outcomes in the STS Database for Infants With
Coexisting Noncardiac Congenital Abnormalities or Genetic
Syndromes Versus Those Without, Who Underwent Staged
Univentricular Palliation for HLHS"

In-hospital Mortality LOS (Days)
Variable N n % pValue Mean p Value
Stage 1
(Norwood):
No noncardiac 1,029 204 19.8 306  <0.001
abnormality 0.04
Noncardiac 187 50 26.7 ’ 41.8
abnormality
Stage 2:
No noncardiac 611 11 1.8 11.9
abnormality
0.68 0.03
Noncardiac 91 2 22 17.7
abnormality
Stage 3 (Fontan):
No noncardiac 490 10 2 13.5
abnormality 018 0.89
Noncardiac 63 3 48 ' 13.7 )
abnormality

? In-hospital mortality and mean postoperative hospital stay were com-
pared between the two groups at each stage.

HLHS = hypoplastic left heart syndrome; LOS = length of postoper-
ative hospital stay; N = number of operated patients; n = number
with in-hospital mortality; STS = Society of Thoracic Surgeons.



Manejo Quirurgico Post Parto

Anastomosis Subclavia
derecha — pulmonar derecha

12 etapa:
- Norwood
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Manejo Quirurgico Post Parto

Anastomosis VCS — pulmonar
derecha

Separacion circulacion
pulmonar y sistémica



Manejo Quirurgico Post Parto

Anastomosis
Bicava-Pulmonar

Fenestracion
atrial

Ventriculo Unico
sistémico




Rev Chil Pediatr. 2016;87(2):121-128

SR, Reves G
REeviSTA GHILENA
DE PEDIATRIA
www.elsevier.es/rchp o
ARTICULO ORIGINAL
Sindrome de hipoplasia de corazén izquierdo: @Cmm

experiencia de 10 afos de un programa de
etapificacion quiruargica

Gonzalo Urcelay®*, Francisca Arancibia®, Javiera Retamal?,
Daniel Springmuller?, Cristian Claveria®, Francisco Garay?, Patricia Frangini?,
Rodrigo Gonzalez"”, Felipe Heusser?, Claudio Arretz¢, Pamela Zelada® y Pedro Becker”

@ Departamento de Cardiologia y Enfermedades Respiratorias, Division de Pediatria, Facultad de Medicina, Pontificia Universidad
Catdlica de Chile, Santiago, Chile

b Divisién de Enfermedades Cardiovasculares, Facultad de Medicina, Pontificia Universidad Catélica de Chile, Santiago, Chile

¢ Hospital Roberto del Rio, Santiago, Chile

o
N = 76 pac (2000-2010)

* 55% con Dg prenatal

* 65 pacientes sometidos a intervencion de
Norwood

« Mortalidad 12 etapa 24%

* Mortalidad 22 etapa 4,8%

» Mortalidad 32 etapa 10%
« Sobrevida

« 1 ano 65%

« 5 anos 57%

Conclusion

« Mortalidad quirargica en Chile es similar
a la reportada en centros internacionales.




Asesoria Obsteétrica

Orientacion a los padres

Monitorizar crecimiento y desarrollo de otros 6rganos y funcion cardiaca.

BlUsqueda de anomalias asociadas.
Ofrecer estudio genético.

Asociacion con falla cardiaca congestiva

* Interrumpir v/s manejo expectante.

« Vaginal si no hay signos de falla cardiaca.

Manejo en centro terciario.



iLey IVE?

Patologia con 50% de sobrevida a 5 aflos con correccion

quirurgica

No se consideran las secuelas neurologicas para Ley IVE

Podria tener cabida en asociacidon con otras malformaciones o

aneuploidias

Las patologias que a continuacion se exponen no constituyen un catalogo taxativo, sino
que reflejan aquellas que segin la evidencia son indiciarias de incompatibilidad con la
vida extrauterina, en todo caso de caracter letal. Sin perjuicio de ello, siempre la evalua-
cion del caso concreto, realizada por dos diagnosticos de médicos especialistas en igual
sentido, es lo que determinara la posibilidad de constitucion de una segunda causal.



¢Se pueden embarazar las mujeres post operadas? &

Fertilidad conservada

En chile primeras cirugias a partir
del 2000

 Hoy en dia en edad fértil

Consejeria
adecuada

Evaluar riesgo cardiovascular




CARPREG: Cardiac Disease in Preghancy

Predictores CARPREG

(1 pto c/u)

« Evento cardiaco previo
* ICC, AVE, TIA o arritmia
« CFNYHA> I
« Saturacion O2 < 90%
 Obstruccion corazon izquierdo
 Disfuncion ventricular sistémica
 FE <40%

Estimacion de riesgo de complicaciones

cardiovasculares maternas

Nro de predictores Riesgo de evento CV (%)

0 5
1 27
2 0 mas 75

Emmanuel Y. Heart Disease in Pregnancy. Best Practice & Research Clinical Obstetrics and Gynaecology 2015



A

Clase |

Clasificacion WHO

Sin incremento en
mortalidad materna y leve
0 ausente incremento en
morbilidad

» Leve 0 pequeina
* Estenosis pulmonar
 Defecto septal ventricular
* Ductus Arterioso persistente
* Prolapso valvula mitral

* Lesiones simples reparadas
exitosamente

* Defecto septal atrial
 Defecto septal ventricular
 Ductus arterioso persistente

* Drenaje venoso anémalo
pulmonar

Clase Il

Leve aumento en
mortalidad Materna
y moderado
Incremento en
morbilidad

* Defecto septal atrial no
reparado

* Tetralogia de Fallot
Operada

* Arritmias

Clase II-111 4

Dependientes de

Factores

individuales

modificables vy juicio

clinico

* Deterioro ventricular
izquierdo leve

» Miocardiopatia
hipertréfica

* Valvula nativa

» Patologia aortica sin
dilatacién

» Coartacion Reparada

 Transplante cardiaco

Hebson, C. et al. Risk Assessment and Management of the Mother with Cardiovascular Disease. Clin Perinatol 43 (2016) 1-22




Clasificacion WHO

‘ Incremento
significativo de

Muy alto riesgo de £
mortalidad materna |

mortalidad o morbilidad severa ©
materr_la O * Hipertension pulmonar
morbilidad de cualquier causa
severa  Patologia sistémica

ventricular severa (FE
<30% o NYHA lll o IV)

* Miocardiopatia el embarazo
periparto previa

» VValvula mecanica
* TGA corregida
[- Ventriculo derechcﬂ

Clase Il

5|stem|co : « Obstruccién severa en
» Cardiopatia corazon izquierdo

clanotica « Marfan con Aorta >45
 Marfan con Aorta mm

40-45 mm

/" Clase IV ‘\

/

Hebson, C. et al. Risk Assessment and Management of the Mother with Cardiovascular Disease. Clin Perinatol 43 (2016) 1-22




Cambios hemodinamicos en el Embarazo

~

VOLUMEN
PLASMATICO

e Aumento progresivo hasta 30-50% a las 20-24
semanas gestacion

Hemodilucion

.
("

e Aumento 30 a 50%
e Dado por incremento VS — FC
e Fluctuaciones por compresion de VCI

Alto riesgo de
descompensacion

GASTO
CARDIACO
_
~

RESISTENCIA
VASCULAR
.

e Reduccion de 30 a 50% al final del 2°T
e Disminucidn postcarga por circulacion placentaria

Pijuan, A; Gatzoulisb, M. Embarazo y Cardiopatia. Rev Esp Cardiologia. 2006 ;59(9):971-84




Cambios hemodinamicos en el Embarazo
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Alto riesgo de
descompensacion

6 months pp

Arritmia Hemorragia

Edema
pulmonar
agudo

Diseccion
aortica

Nanna, M; Stergiopoulos, K. Pregnancy Complicated by Valvular Heart Disease: An Update. J Am Heart Assoc. 2014



Consideraciones del parto
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Prabhu, et al. Hemodynamically Significant Congenital Cardiac Lesions in Pregnancy. Curr Treat Options Cardio Med (2016)

Pacientes debieran
ser manejadas en
centros de alta
complejidad y por
equipos
especializados

Parto con los
menores cambios
agudos
hemodinamicos
posibles




Consejo Preconcepcional

Evaluacion inicial de funcidon cardiaca.

Ajuste de medicamentos segun riesgo en embarazo.

Manejo multidisciplinario - Controles periodicos.

Estratificar el riesgo materno de complicaciones
cardiacas y resultados adversos durante el embarazo.

\
: ; : 4
Riesgo de recurrencia 3 a 50% dependiendo del tipo \ : =\ W ‘
de cardiopatia materna. = | W\ £ } \‘
‘w ‘.[1‘. — ey el D, L

e

Gandhi, M; Martin, S. Cardiac Disease in Pregnancy. Obstet Gynecol Clin N Am 42 (2015) 315-333



Conclusion

Patologia con alta tasa de mortalidad con y sin tratamiento

Diagnostico puede realizarse de forma prenatal

Asesoramiento adecuado

Los avances en el area quirurgica han mejorado la sobrevida,
pero con una tasa de secuelas aun alta
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