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Abreviaturas

BQ: bioquimica

DA: dieta absoluta

DAP: ductus arterioso persistente
CEC: circulacién extracorpdrea
CH: concentrado de hematies
ECG: electrocardiograma

ECO-TF: ecografia transfontanelar

EEGa: electroencefalograma integrado por amplitud

FC: frecuencia cardiaca

FOP: foramen oval permeable
GC: gasto cardiaco

HG: hemograma

HTA: hipertensién arterial
HTP: hipertensién pulmonar
10T: intubacién orotraqueal
NE: nutricién enteral

PFC: plasma fresco congelado

J
. e AP: arteria pulmona PVC: presion venosa central
3 \ Ao: arteria aorta Qu: cirugia
& BIC: bomba de infusién subcutanea RMN: resonancia magnética
- RPD: rama pulmonar derecha

RPI: rama pulmonar izquierda

RVP: resistencias vasculares pulmonares
RVS: resistencias vasculares sistémicas
Rx: radiografia

SCIH: Sindrome de corazén izquierdo hipoplasico
TAD: tension arterial diastdlica

TAI: tensidn arterial invasiva

TAM: tension arterial media

TF: transfusion

VCI: vena cava inferior

VCS: vena cava superior

VD: ventriculo derecho

VI: ventriculo izquierdo

VNI: ventilacion no invasiva

VMI: ventilacion mecanica invasiva
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Caso clinico

3 Antecedentes prenatales
| - Embarazo espontaneo
- Controlado y normoevolutivo ¢Qué supone?
V7N - Cribado ler trimestre bajo riesgo
/4
/ 4

éTiene solucidon?

Ecografia semana 20

- Estenosis adrtica critica

éProndstico?

- Ventriculo izquierdo no hipoplasico

Se plantea valvuloplastia (

'L

Evitar progresion a Sindrome de corazén izquierdo hipoplasico ]
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Sindrome de
corazon izquierdo hipoplasico
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Sindrome de corazon izquierdo hipoplasico

Definicion

Espectro de malformaciones cardiacas congénitas caracterizadas por un hipodesarrollo del corazon izquierdo

- Atresia / estenosis / hipoplasia valvula adrtica
- Atresia / estenosis / hipoplasia valvula mitral

- Hipoplasia de aorta ascendente y arco aortico

v

Obstruccion GC izquierdo ]

Compromiso circulacion sistémica
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Sindrome de corazon izquierdo hipoplasico

| |

* Representa el 1,4-4,1% de todas las cardiopatias congénitas

* Incidencia = 0,2 por cada 1000 RN vivos = subestimado - “Mtasa de abortos
*  Predominio en sexo masculino - ratio 3:2

* Sino se trata = responsable de 25-40% muertes neonatales de origen cardiaco
* 15-30% asocian anomalias extracardiacas y sindromes genéticos

* Base genética compleja y heterogénea - genes GJA1, NKX2-5, NOTCH1, MYH6, ERBB4
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Sindrome de corazon izquierdo hipoplasico

Etiopatogenia Multifactorial ]

Genética ’ +

Defectos anatomicos

Alteraciones flujo sanguineo

Hipotesis “no flow, no grow”

J Flujo cavidades izquierdas mmmmmme  Malformaciones VI y tracto salida

X @
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Sindrome de corazon izquierdo hipoplasico

FOP Mezcla

Circulacion sistémica

X @
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Sindrome de corazon izquierdo hipoplasico

Circulacion pulmonar

Circulacion sistémica
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Sindrome de corazon izquierdo hipoplasico

q Septo integro / FOP restrictivo \}

Clinica inmediata

Hidrops / muerte fetal

Cianosis
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Sindrome de corazon izquierdo hipoplasico

é FOP no restrictivo }

Periodo “luna de miel”
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Sindrome de corazon izquierdo hipoplasico

G Asegurar GC sistémico i Independizar circulaciones
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Sindrome de corazon izquierdo hipoplasico

ey g
G Norwood Jf. 12 Semana de vida & =
RN e

Conducto protésico Retorno venoso sistémico 2> AP |

RA
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Sindrome de corazon izquierdo hipoplasico

Independizar Anastomosis VCS con RPD

Neo-aorta

RA
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Sindrome de corazon izquierdo hipoplasico

Fontan J—' 2-5 afios de edad” | 76.6? ‘

Neo-aorta 3
™ [ .
!
4 .

RA

RA
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Sindrome de corazon izquierdo hipoplasico

Fatal sin tratamiento }

* Pacientes sometidos a estadio 1 - Supervivencia 60-70% a los 3-6 afios

* Sisuperan 12 meses de vida = Supervivencia 90% a largo plazo
* Estadio 1 quirurgico > mayor riesgo - Mortalidad 25-30%
* Estadios 2 y 3 2 Mortalidad 1-3%

*  “‘Riesgo de morbilidad = neurodesarrollo, malnutricion, trombosis, intolerancia ejercicio, etc.

Disfunciéon VD ]

* En cualquier estadio

e Mas frecuente tras Fontan

Otras 90% ' ‘

Supervivencia 75% tras 1 afio X
7 @
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Caso clinico
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Caso clinico

Antecedentes prenatales

- Embarazo espontaneo

- Controlado y normoevolutivo

- Cribado ler trimestre bajo riesgo

Ecografia semana 20

- Estenosis adrtica critica

Continud gestacion

- Ventriculo izquierdo no hipoplasico

Se plantea valvuloplastia

Evitar progresion a Sindrome de corazén izquierdo hipoplasico ]
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Caso clinico

Perinatal inmediato

Parto eutdcico
RNT 3945 sg; peso 3400 g (AEG)

No precisa reanimacion = Apgar 9/10

UCIN I

X e
N}
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Caso clinico

Ecocardiografia

Hipoplasia VI

X @
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Caso clinico

Ecocardiografia

HiEoEIasia Vi

Valvula Ao dis
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Caso clinico

Ecocardiografia

HiEoEIasia Vi
Valvula Ao disEIésica

Arco aodrtico hipoplasico

X @
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Caso clinico

Ecocardiografia

Hipoplasia VI

Valvula Ao displasica

Arco adrtico hipoplasico

Ductus amplio (4 mm)

X @
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Caso clinico

Ecocardiografia

Hipoplasia VI

Valvula Ao displasica

Arco adrtico hipoplasico

Ductus amplio (4 mm)

FOP no restrictivo (4-5 mm)
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Caso clinico

Angio-TAC
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Caso clinico

Diagndstico

Sindrome de corazon izquierdo hipoplasico

e
T
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Manejo preoperatorio

[ Mantener perfusion sistémica y gasto cardiaco a estructuras vitales J

FOP amplio
e .

Mantener DAP

Perfusion coronaria

Funcion ventricular
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Manejo preoperatorio

n

Mantener DAP Inicio precoz [ Prostaglandinas(PGEl)}

Mantenimiento 2 0,01-0,02 pg/kg/min

DAP cerrado, restrictivo o shock

1. Choque - 0,05-0,1 pg/kg/min
2. Descenso progresivo (24 h)

3. Mantenimiento

y
‘rah ',3'0 Hiperalgesia 22 PGE1 Ji

(\9 Paracetamol (IV) 7,5 mg/kg/8h

X @
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Manejo preoperatorio

-
| Considerar Rashkind

[ )

[ )

[ )

Gradiente > 25 mmHg
Edema agudo pulmodn

Signos bajo gasto

X @
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Manejo preoperatorio

{ Relacion entre: diferencial SatO2 en circulacion sistémica y circuito pulmonar J

Qp/Qs = Sa02 (Ao) — SvO2 (VCS) / SvpO2 (VP) — Sap02 (AP)

¥

Qp/Qs = Sat arterial 02 (gasometria) — NIRS / 100 — Sat arterial 02 (gasometria)

‘ Objetivo l

° Qp/Qs=1
- SatO2 75-85%

X @
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Manejo preoperatorio

[ } Hiperaflujo pulmonar Sat02 > 85%

 Vasodilatacion pulmonar

| (102, Lco2)

| HTA (dolor, llanto, |, T2) |

| DAP restrictivo |

X e
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Manejo preoperatorio

FC RVS  RVP Farmacos inotropicos

Dopamina 2-20 mcg/kg/min Agonistaay B ~ 4 » ™ ™ Inotroépico a dosis 5-8 mcg/kg/min

Posible efecto vasoconstrictor > 5 mcg/kg/min

Dobutamina 2-20 mcg/kg/min Agonista fly B2 P -4 N N

Efecto discreto al

Adrenalina 0,05-1 mcg/kg/min  Agonista B y a TN 1 T M Dosis <0,1 mcg/kg/min: inotrépico y cronotrépico

dosis dependiente Dosis >0,2 mcg/kg/min: potente vasoconstrictor

Noradrenalina 0,05-2 mcg/kg/min  Agonista al P I N Potente vasoconstrictor sistémico

Discreto efecto B1

0,37-1 mcg/kg/min  Inhibidor » N2V PN N 2 Inotrdépico (sin I consumo 02)

fosfodiesterasa 3 Vasodilatador

Lusitrépico
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Manejo preoperatorio

Hiperaflujo pulmonar
4

[ Actuacion
J

N

Diuréticos = | Congestion pulmonar

Furosemida (0,5-2 mg/kg/dia iv)

|

Evitar O2 (SatO2 70-85%)
Mezcla hipoxica (FiO2 16-18%)

M Presion intratoracica 2 VNI

Milrinona (0,1-1 pg /kg/min)
DAP restrictivo > T"PGE1
Normotermia — Equilibrio A-B

Confort (analgesia-sedacién)
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Manejo preoperatorio

8
\ R
4N )
3 \
i ‘g Hiperaflujo pulmonar
D
)
[ Actuacion
N\ J
‘ *  Evitar FC M - mantener < 180 Ipm

[

1 * 1 Precarga = Valorar reposicion lenta volumen (5-10 ml/kg)

*  Evaluar funcién VD - si bajo gasto: valorar soporte inotropico
o 12 elecciéon - Dopamina (2-5 pg/kg/min)
o 22 eleccién = Adrenalina (0,01-0,05 pg/kg/min)
*  Mantener PA diastdlica >25 mmHg:
o  Considerar Adrenalina dosis |,

o) Valorar J,Milrinona

X @

Servicio de
Pediatria

DEPARTAMENTO DE SALUD
ALICANTE - HOSPITAL GENERAL



Manejo preoperatorio

Hipoaflujo pulmonar

Cardiaco

Sat02 <70%

; Edema pulmonar
i (22 a hiperaflujo previo)

; HTP secundaria

Atrioseptomia Rashkind

X e
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Caso clinico

Fi0218% DuoPAP DuoPAP 13/8

| 0,01 ug /kg/min 0,37 ug /kg/min 1 ug /kg/min

VMl

v

v

1 mg/kg/dia 2 mgqg /kg/dia 2 mg/kg/dia

Retrasada por
Sepsis E. cloacae

X @
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Caso clinico

13

VMl

Fi0218% DuoPAP DuoPAP 13/8
| 0,01 ug /kg/min 0,37 ug /kg/min 1 ug /kg/min
1 mg/kg/dia 2 mgqg /kg/dia 2 mg/kg/dia

)

X

{)

L totales | NI

120 mi/kg/dia

N
N,
5

%
S

mdx 50 ml/kg/dia

)
)

N. Parenteral
60 mi/kg/dia

Bajo gasto -2 riesgo colitis isquémica

Fluidos iv
60 mi/kg/dia
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Caso clinico

Fi0218%

DuoPAP

1 mg/kg/dia 2 mgqg /kg/dia

| Fluidosiv

‘ 60 mi/kg/dia |

mdx 50 ml/kg/dia

60 mi/kg/dia
@ ECO-TF — Paracetamol
Normal 7,5 mg/kg/8h

13
DuoPAP 13/8 VM|
1 ug /kg/min
2 mg/kg/dia
120 mi/kg/dia
9 13
O Clonidina Morfina
3 ug/kg/8h 30 ug/kg/h
X e
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Procedimiento quirurgico

U S N S

12 Semana de vida ‘i\{

* Peso<2.5kg
*  Prematuridad < 35 sem
e Otras malformaciones asociadas

* Diagnostico postnatal

Foramen oval restrictivo
Drenaje venoso pulmonar anémalo
Anomalias coronarias

Insuficiencia tricuspidea

X @
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Procedimiento quirurgico
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Procedimiento quirurgico
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Manejo postoperatorio

Complicaciones

Hemoderivados

CEC —isquemia — parada

> Tiempo =  Disfuncidn y Sd. bajo gasto

Parada > 40 min = 4 riesgo neuroldgico

e
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Manejo postoperatorio

Monitoriozacion Térax abierto

Marcapasos (2 cables)
Dispositivos Drenaje pericardico
NIRS cerebral MonitorizaCién ECG

EEGa bicanal Vias centrales
A Monitorizacién PVC
Monitorizaciéon TAI

- TET-VMI
- SatO2 periférica

- Sondaje vesical
- Sonda rectal - Tecotherm

ECG 12 derivaciones

Rx térax

Ecocardiografia postcirugia
Analitica venosa (BQ + HG + Coag)

Gasometria arterial y venosa

Pruebas

X @
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Manejo postoperatorio

Cardiovascular Tras Qx = BIC inotrépicos = Adrenalina (0.02-0.05 mcg/kg/min) , Dopamina (5 mcg/kg/min ), Milrinona

oo |

 FC150-160 Ipm

*  PVC6-8 cmH20 - Precarga
*  TAM 40-50 mmHg

* TAD >30 mmHg

| Perfusion coronaria

Valorar , T2 (352C rectal)

J Demanda 02

> Signos bajo gasto JTA - L diuresis — TLac — T NIRS

Optimizar iones, equilibrio A-B, {,sedacion
Valorar reposicién volumen (bolos 5 ml/kg)

Ajuste inotrépicos
* Adrenalina (No >0,2 mcg/kg/min = necrosis miocérdica)
*  Dopamina (No >5-8 mcg/kg/min)
*  SihipoTAD - valorar Noradrenalina

Considerar 4, Milrinona

Si persiste = valorar Hidrocortisona (dosis shock)

X @
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Manejo postoperatorio

Objetivos
-

e pH7,35-7,40

\
// i *  pCO2 35-45 mmHg

* SatO02 75-85%

- FiO2 21%
- 1MCO2 (| FR)

Si persiste:

Valorar J, tamafio shunt

5q Respiratorio Tras Qx =2 10T + VMI > A/C sin VG = PIP 25 cmH20 para Vt 6-10 ml/kg, PEEP =5 cmH20

Sat02 <70% J

- Confirmar shunt permeable (Sano)

- Descartar patologia pulmonar (Rx — Eco)
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Manejo postoperatorio

Sondaje vesical = control diuresis Control iones c/4h (primeras 24 h)

Evitar sobrecarga hidrica = balance negativo - cierre térax

Diuresis normaliza en torno 72 horas postQx

PostQx (6-12 h) = si TAM normal + no signos bajo gasto -2 iniciar diurético —|—>

~N

BIC Furosemida 0,1-0,2 mg/kg/h

J

Digestivo

Dieta absoluta + SNG + perfusidn glucocalcica (+ Na + K si inicia diuresis)

* N. Parenteral - iniciar 24 horas postQx

. Iniciar N. enteral cuando torax cerrado

50 ml/kg/dia
No > 70-80 ml/kg/dia hasta térax cerrado
-
o -
= X @
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Manejo postoperatorio

Neuroldgico Monitor EEGa y NIRS cerebral

. Morfina (10-30 mcg/kg/h) o Fentanilo (2-4 mcg/kg/h)
. Dexmedetomidina (0,3-1 mcg/kg/h) o Clonidina (0,5-1 mcg/kg/h)

*  Paracetamol pautado (7,5 mg/kg/8h)

. Relajacidon — Cisatracurio (2-4 mcg/kg/h) mientras torax abierto

NE >50 ml/kg/dia
AAS 5 mg/kg/dia

A

Anticoagulacién - Enoxaparina SC

Hcto >40%
Plaquetas >100.000 /mm3
TP>60%

5 )
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Caso clinico

Procedimiento Norwood

*  Reconstruccion aorta — Damus-Kaye-Stansel

* Amplicacion arco adrtico
*  Septeptomia auricular

¢ Conducto Sano (6 mm)

 Tempor

CEC = 137 min

Isquemia = 43 min

Parada = 39 min

Sangrado masivo union Sano-AP

Packing + TF (PFC, Plaquetas, CH) + Fibrindgeno
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Caso clinico

(3) 6) (7)

(5)

) N NS

Dopamina 5 ug /kg/min
Adrenalina 0,1 ug /kg/min
Milrinona 1 ug /kg/min

o

N

_ Furosemida BIC

% mdx 2 mg/kg/dia

*

v

Cierre torax

+ Espironolactona; 2 mg/kg/dia

v

v
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Caso clinico

6) (7)

(5)

N NS

Dopamina 5 ug /kg/min
Adrenalina 0,1 ug /kg/min
Milrinona 1 ug /kg/min

o

N

_ Furosemida BIC

10T + VMC

mdx 2 mg/kg/dia

*

v

Cierre torax

Extubacion

A/C+VG7,PEEP 7.5

FiO2 max 65%

NOi

*

VMNI

+ Espironolactona; 2 mg/kg/dia

v

OAF

OAF 4 Ipm

v
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Caso clinico

1
O Dieta Absoluta

@ N. Enteral

NE completa - SNG

...
)
7k

N. Parenteral

G

S owev

-

Gnacas:

50 mi/kg/dia

%

y )
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Caso clinico

1
O Dieta Absoluta

3)  (s)
m \5,( N. Enteral

NE completa - SNG

Perfusion

N. Parenteral

*e

50 mi/kg/dia

v
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Caso clinico

1 @ 5 11
O Dieta Absoluta N Q N. Enteral Q NE completa - SNG ——»
O Perfusion N. Parenteral %
el ,
.‘:\ =J 50 mi/kg/dia
=0 ® Z
@@é-ﬁ{) j Sedoanalgesia Dosis max \5/ @ @ m NE completa - SNG —»
o Morfina 50 ug /kg/h Fentanilo Morfina vo
Dexmedeto. 1 ug /kg/h *
Cisatracurio 2 ug /kg/h *
Delirio neonatal Escala Cornell I Quetiapina 0,5 ug /kg/8h >
Sd. Abstinencia | Escala Finnegan Clonidina. 5 ug /kg/8h >
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Caso clinico

Neuroldgico

Dilatacion ventricular ]

Sistema ventricular tamafno
aumentado tetraventricular

* Restos hematicos en parte declive de

\ ambas astas occipitales

/

[ Hidrocefalia probablemente arreabsortiva ]

[ Alta Planta ]

l Controles ecografico ]

Longitud:

g 11,3mm
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Conclusiones

* EISCIH es una cardiopatia congénita , aungque subestimada por alta tasa de abortos
/ * Patologia - responsable de 25-40% muertes neonatales de origen cardiaco
* A pesar de los avances técnicos y aumento de supervivencia = alto (neurodesarrollo)
* Tratamiento 2 en 3 estadios
= * Primera cirugia (Norwood) en |la de vida 2 momento de mayor riesgo de mortalidad
¥ * Manejo preoperatorio - mantener abierto, oval no restrictivo y optimizar equilibrio
. pulmonar = aumentar presiones (VMNI), mezcla hipdxica precoz y vasodilatadores ( )
* Manejo postoperatorio = balance hidrico negativo, asegurar (inotrépicos) y optimizar Qp/Qs
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Conclusiones

/(.:

Diagndstico SCHI
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