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. | NTRODUCC ON'

® Cardiopatias congénitas (CC): defectos estructurales del corazon
2" a errores en la embriogénesis cardiaca (32-102 sem)
O  Malformaciones congénitas mas frecuentes
® Screening: 25 - 30 semanas edad de gestacional
® Mayoria diagndstico pre-natal o periodo RN.
O  1/3 = intervencidn <1 afio
® CC con cortocircuito de izquierda a derecha = baja mortalidad si

se opera en el tiempo adecuado

O  Aunque no requieran tto quirdrgico de urgencia, es importante que el pediatra realice
. una valoracién adecuada con referencia oportuna

[
O  CCoperables Ley GES desde 2005

Medicine. 2017;12(45):2683-99
Arch Cardiol Mex. 2020 Nov 24;91(3):337-346.
&ardiopatias Congénitas Operables En Menores De 15 Afios. Santiago: Minsal, 2010



Epidemiologia ,

Incidencia de 4 - 12 por cada 1,000 re
* Chile hasta 10: 1000 RNV. Frecuencia 0.8-
e 27 por cada 1000 muertes fetales

Independiente raza, condicidn socioec
« Dificil prevencion - diagndstico y tratamiel

2° causa de muerteen < 1 ano (32% d

~10 % asoc. a anomalias cromosdmics
malformaciones

>90% sobrevida 2 n° adultos con CC
pediatricos

[ ]
Rev.Med.Electrdn. 2018; 40 (4): 1083-1099
Cardiopatias®ongénitas Operables En Menores De 15 Afios. Santiago: Minsal, 2010.

Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas del nifio v del adolescente. SECPCC. Barcelona, 2015 (I).

Cromosomopatia Incidencia de CC Lesiones mas comunes
Visibles con técnicas convencionales
50%

> 90%

Trisomia 21 (sindrome de Down) CAVC, v, CIA

Trisornia 13 (sindrome de Pattau) CIV, DAP, valvulopatias

Cardiopatia
Intervalo

16-50
3-14

Comunicacion interventricular
Comunicacion interauricular
Ductus arterioso permeable
Estenosis pulmonar

Coartacion de aorta

Tetralogia de Fallot

Estenosis aortica

Defectos del septo auriculoventricular

Transposicién de las grandes arterias

Sindrome del corazén izquierdo hipoplasico

* La tasa actual es mas alta, sobre todo en la comunicacién interventricular

Tabla 2.3. Distribucidn de las cardiopatias congénitas mds comunes. Fuente: Hoffman JIE

comunicacion interventricular; CoAo: coartacion aortica; DAP: ductus arterioso permeable; DVPA: drenaje venoso
pulmonar anomalo; EA: estenasis adrtica; EP: estenosis pulmonar; PYM: prolapso V mitral; TF: tetralogia de Fallot)



A. Riesgo por historia familiar

Riesgo cuando Riesgo cuando
Farmacos/drogas Agentes infecciosos Agentes mater Malomacion cardiaca L hermano n progenitor
esta afectado (%) esta afectado (%)

Trimetadiona Rubéola Diabetes —— -
Comunicacion interventricular
Acido retinoico Otras infecciosas® Enfermedades del col

Litio Radiaciones

Comunicacion interauricular
Defecto del septo auriculoventricular

Ductus arterioso permeable

Alcohol Hipoxia Disolventes*

Estenosis adrtica valvular
Hidantoinas*® Pinturas® Estenosis pulmonar valvular

Hormonas sexuales® Lacas y colorantes* [ Coaracion de aorta
Simpaticomimeticos* Pesticidas* Transposicidn de grandes arterias
* Menor grado de evidencia Tetralogia de Fallot

Sindrome del corazon izquierdo hipoplasico

Tabla 2.5. Agentes ambientales en |a causalidad de las cardiopatias congénitas
Tabla 2.6. Riesgo de recurrencia. Fuente Hoffman JIE

Tabla 2.7. Indicaciones de ecocardiografia fetal

Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas del nifio y del adolescente. SECPCC. Barcelona, 2015 (I).



J Am Heart Assoc. 2019 Mar 19; 8(6): e011615.

Published onli

ne 2019 Mar 12. doi: 10.1161/JAHA.118.011615

Association Between Maternal Folic Acid Supplementation :
Defects in Offspring in Birth Cohorts From Denmark and Nc

BMC Med. 2023; 21: 292.
Published online 2023 Aug 7. doi: 10.1186/512916-023-03000-8

[nitiation and duration of folic acid supplementation in pre

2 cohortes >100.000 mujeres—Danesay

Noruega

197.123RN > 2247 CC

Acfolico + otros (55%) (RR0.99) vs acfdlico
(12%) (RR1.08) vs otro sin félico (5%) (RR
1.07) vs nada (28%)

Uso pre- con
significativa

1081069

cepcional vs tardio sin diferencia

10 c

Ac Folic

Revision Sistematica 1995-2021(37 estudios)
Acfolico 3m antes hasta 3 m después
Disminucion significativa riesgo CC(RR0.79;
Cl 0.71-0,89)

Reduccion de riesgo 21%

entation and risk of heart defects a

rlementation and «

3

3

8
3c
37

imode, educ:

First Authors | publicati
Shaw et sl (1995)
Czeizel AE (19948)
Czeizel AE (1998)
Scanlon etal (1998)
Werler etal (1999)
Botto etal {2000)
Comea et al (2003)
Czeizel etal (2004)
Bower et al (2008)
Meijer etal (2008)
Thomas &t al (2008)
Malik etal (2008)
Smedts etal (2008)
Shaw et al (2010)

Van Beynum etal (2010
Hobbs stal (2011)
Bean etal (2011)
Obermann-Borst etal (2
Lupo etal (2012)

Estudio Multicentrico prospectivo China
n=17.713 (2017-2020)

Incidencia malformaciones congénitas
Malformaciones 1,59%vs 2,37%, defectos
cardiacos 3,8 vs 8: 1.000 nifios, defectos
tuboneural 7s 11,5:10.000 nifios
Suplement. Postconcepcional mayor
proteccién malformaciones en general
Inicio ler mes gestacion (OR0,55ClI 0.33-
0.91),por1-2m(OR0.59 Cl 0.36-0.98)
Prevencion CCinicio 2.2 vs 1.1m previo
embarazo, por 4.7 vs 3.7 meses

Csaky-Szunyogh et al (Z0T3)
Csa'ly-Szunyogh et al (2013)
Csaky-Szunyogh et al (2013)
Vereczkey etal (2013)

Li etal (2013)
Csdky-Szunyogh et al (2014)
Jdin et al (2015)

Czeizel et al (2015)

Leirgu et al (2015)

Liang et al (2018)

Mao et al (2017)

Kavalenke et al (2018)

Syen et al (2019)

Qu et al (2019)

Dolk et al (2020)

Gildestad et al (2020)

Qu et al (2020)

Qu et al (2021)

Overall, DL {I = 0.0%, p = 0.985)

U.53 (0.27, 1.07)
0.78 (0.28, 1.52)
0.53 (0.25, 1.11)
0.53 (0.20, 1.43)
0.47 (0.22, 1.00)
0.65 (0.27, 1.54)
0.62(0.19, 1.99)
0.57 (0.32, 1.00)
0.89 (0.58, 1.74)
0.58 (0.21, 1.80)
0.73(0.19, 2.82)
1.14 {0.27, 4.74)
1.08 (0.56, 2.10)
0.85(0.23, 1.83)
0.88{0.21, 3.61)
1.05 (0.77. 1.44)
0.89 {0.51, 0.93)
0.70 (0.48, 1.08)
0.79 (0.71, 0.89)

NOTE: Weoghs are fom random-efiocts meded




: Embriologia :

Septum secundum  Septum primum Septum secundum - Septum primum

Esbozo venas pulmonares
Development of the heart . pulmonares
Vena cava superior

Vena cava inferior
Endocardial Fusion into
tubes primitive
heart tube

Almohadilla endocérdica inferior Figura 3. Tabicamiento auricular.

Almohadillas endocardicas "
superior e inferior Flgqra 4:
Tabicamiento

del canal
auriculo-
ventricular.

24 days Almohadillas endocérdicas

laterales

Conducto auriculoventricular Conducto auriculoventricular

Canal auriculoventricular comin el
derecho izquierdo

Pediatr Integral 2021; XXV (8): 438—442
Arch Mal Coeur Vaiss. 2007; 100: 484-9.



: Qrculacion Fetal y post- natal .

Desechos Placenta Ductus arteriosa
del feto
Aorta

Foramen oval —__
Pulmén——*

Arteria pulmonar

Ductus

\ Venoso

Alimentos
y oxigeno
que la madre
proporciona

Higado

[l Sangre rica en oxigeno Arterias del cordén umbilical
W Sangre con poco oxigeno
M Sangre mezclada

Figura 3.2. Circulacion fetoplacentaria

Rifion
izquierdo

Pulmén

—.._——'-‘/ = . . N
. Arteria vesical superior
Ligamento
i Ligamento umbilical medio

redondo del higado

Figura 3.6. Cambios circulatorios posnatales. I: cierre del ductus arte-
rioso. Iz cierre del foramen oval permeable (FOP). lll: cierre del ductus
venoso. IV: desaparicién de la circulacion placentaria (AD: auricula de-
recha; Al: auricula izquierda; Ao: aorta; Lig A: ligamento arterioso; SIA:
septo interauricular; VCI: vena cava inferior; VCS: vena cava superior;

WD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo; VM: vélvula mitral; VP:

vena pulmonar; VT: valvula trichspide)

Cardiologia Pediatrica Para Residentes de Pediatria. SECARDIOPED, AEP. 2023.

Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas del nifio y del adolescente. SECPCC. Barcelona, 2015 (I).

CORAZON FETAL CORAZON POSTNATAL
Ficura 2: VALORES NORMALES DE PRESIONES ¥ OXIGENO EN EL CORAZON



Casificacion
Fisiopatoldgica

Segun manejo
Cardiopatias con shunt izquierda a derecha

O CIV (+ frec)
° DAP Complejas: requieren cirugia o cateterismo en 1* afio vida
O CIA

® Criticas
o Canal AV * Ductus dependiente: COA, TGA, SHVI, AP con SI, SHVD con AP, VU con AP, EAQ o
. > . SUBAO critica, TDF con atresia AP, interrupcién arco AQ
o Drenaje Venoso Anédmalo Pulmonar Parcial * Tratamiento quirirgico en 1™ 3 meses de vida: DVPAT, TA, EP severa, EAO severa, TOF
5 , 3 5 e severa, TDF con agenesia velos pulmonares, DSVD con EP severa, Ebstein
Cardiopatias con shunt der — izq (ciandticas)  Tratamiento quirurgico en varias etapas. No pueden ser corregidas,
p * No criticas
v Tetra |Og fa de Fallot * Insuficiencia cardiaca o cianosis: CIV amplia, Canal AV completo, TDF, DVPAP
Q DTGA
o DVAPT

Simples: no requieren cirugia o cateterismo en 1* afio de vida
U Atresia Pulmonar con Septum Intacto

. Ventriculo Unico
. *® CIV mediana o pequeiia, CIA, EA leve, EsubAO leve, EP leve, Insuf mitral leve, DA pequefio
L Ebstein

U Tronco Arterioso

.Cardiopatl’as obstructivas izquierdas
. Coartacion Adrtica
. Estenosis Adrtica

Guia de Practica Clinica Cardiopatias congénitas operables en menores de 15 afios. DIPRECE Minsal, 2017.
Orientaciones técnicas cardiopatias congénitas en el marco de la Ley 21030. MINSAL 2021



%

Cardiopatias Congeénitas

A
’



\p:

50% de las CC

Restrictivos (solo flujo) vs No restrictivos
(flujo + presion)



Comunicacion
Interauricular

a PREV NEXT




A

Cualquier abertura del septo interauriéular, que no sea FO

e Clasificacion: TIPOS DE CIA:
e 10-15% de las ca _. ch’i@
y S

o 70% CIA tipo OS NoRwAL

: __ Defecto
(@) TIpO seno venoso

o 30-50% de los ni
e La mayoria son de
mujeres (2:1), con

Ficura 1. Tipos pE CIA SEGUN SU POSICION EN EL SEPTO

Park’s Pediatric Cardiology For Practitioners, Seventh Edition. 2021. o
Cardiologia Pediatrica Para Residentes de Pediatria. SECARDIOPED, AEP. 2023.
Cardiologia Pediéatrica y Cardiopatias Congenitas del nifio y del adolescente. SECPCC. Barcelona, 2015 (I)..



Hsiopatologia

Vida fetal: 1 RVP W

e Sangre ductus venoso - AD > FO > Al W
A

Perinatal: descenso progreSiVO RVP Fig. 9.2 Block diagram of an atrial septal defect. The number of

arrows in each chamber represents the amount of bload to be han-
dled by that particular chamber. When one redraws the chambers
. Sangrt.a’ AD = A. pulmonar : with two arrows larger than normal, ane can predict which chambers
*1 presion Al (retorno venoso pulmonar) - cierre del FO (20-30% FOP) will be enlarged.

Magnitud del shunt depende de la distensibilidad del VD respecto al VI

»Defectos grandes presiones auriculares se igualan y shunt solo depende de la
compliance ventricular
e Sobrecarga de volumen ventricular significativa con defectos > 10mm

Direccion del shunt = diferencia presion auriculas (AD<AI - shunt izq)

«Dilatacion cavidades derechas, a. pulmonares y aumento vascularizacion pulmonar

Mayor demanda O2 - Injuria miocérdica (hipoperfusion) - elevacion
troponina |

Ficura 2. ESQUEMA DE PRESIONES Y SATURACIO-
) nes En una CIA MoDERADA.

Cardiologiag’ediatrica Para Residentes de Pediatria. SECARDIOPED, AEP. 2023.
J Thorac Dis. 2018 Sep;10(Suppl 24):S2854-S2863.  Park’s Pediatric Cardiology For Practitioners, Seventh Edition. 2021.




® Defectos
. Exc

® Defectos
Grandes

e ICC

* Dilatacio

Figura 20.1. Radiografia de tarax de un paciente con CIA ostium secun-

dum muy amplla con crecimiento de cavidades derechas v plétora

Raro en

Posteroanterior Lateral

Ns < 1,5:1)
HDN
PDs > 1,6:1) y

raventriculares

lar pulmonar

Fig. 9.3 Diagram of posteroanterior and lateral views of chest radiographs. Enlargement of the right atrium
(RA) and pulmonary artery (PA) segment and increased pulmonary vascular markings are present in the pos-
teroanterior view. The right ventricular enlargement is best seen in the lateral view. AQ, Aorta; IVC, inferior
wvena cava; LA, left atrium; LAA, left atrial appendage; LPA, left pulmonary artery; LV, left ventricle; RPA, right
pulmonary artery; RV, rlghl ventricle; SVC, supenor wena cava.

J Thorac Dis. 2018

Cardiologia Pediatrica Para ReS|dentes de Pedlatrla SECARDIOPED, AEP. 2023.

CA :

Clinica

Soplo: Eyectivo sistélico PEl alto con
desdoblamiento fijo del R2
ECG: Eje desviado derecha, crecimiento

Park’s Pediatric Cardiology For Practitioners, Seventh Edition. 2021

Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas del nifio y del adolescente. SECPCC. Barcelona, 2015 (l).



Libyan J Med. 2022; 17(1): 2007603. PMCID: PMC8635614

Published online 2021 Nov 23. doi: 10.1080/19932820.2021.2007603 PMID: 34813403
.
" Predictors of pulmonary hypertension among children with atrial septal defects
(ASD)
Josephat Chinawa, @ Awoere T Chinawa, b Edmund Ossai, © and Chika Duru ¢
Table 2. Categories of ventricular septal defect and pulmon- | Table 4. Assodiation of pulmonary hypertension and charac-
ary hypertension. teristics of respondents.
Frequency Pulmonary hypertension
- Analisis descriptivo 3 centros en Nigeria Variable (n=67)  Percent (%) » (n = 67) o
~ -~ Pulmonary hypertension Variable Yes N (%) No N (%) p value
por 5afos de nifios con CIA Ves 3 . hgeofrepondens
- Nifios de 1 mes a 18 anos con ClAaislada No 32 478 <1 year 22 (64.7) 12 (353) 8.187 0.017
Categories of pulmonary hypertension (n = 35) 1-5 years 6 (27.3) 16 (72.7)
2> N=67 Mild 629 >5 yeurs 7 (636) 4(364)
: - Ge
- 52.2% hipertension pulmonar - 62.5% ?eo\f:;ate o Vale 19 (543) 16@57) 01230726
leve Categories of Arial septal defect Female 16 (50.0) 16 (50.0)
Small 403 Size of ASD
s i6 iti Ahi Small 14 (51.9) 13 (48.1) 0.425 0.809
Correlatilon positiva muy_de_bl_l en_tre HTP ﬂ?;:m 33 omall I 13 )
y eltamafiode la CI A, nosignificativa (R= e — P 11(57.9) 8 42.1)

0.193, p=0.118)
- Correlacion (+) significativa tamafo CI A

Table 3. Correlation of pulmonary hypertension with size of
atrial septal defect.

Yy edad (r =0.357, p= 0] 003) Sample Pearson

p
- Laedad es el Ginico indicador significativo Variable  size(n) comelation () value

Correlation of pulmonary

hypertension with
Size of atrial septal defect (n=67) 0.193 0.118
Age (months) (n = 67) -0.074 0.549
Correlation of size of atrial

septal defect with
Age (months) (n=67) 0.357 0.003

de HTP em nifios con Cl Aaislada




Tratamiento

® Medidas generales
O  No restriccién de la actividad fisica ni profilaxis
endocarditis
® Tto médico
O  Sirepercusion HDN - diuréticos, con o sin IECAs
® Cierre indicado si shunt significativo
O  Defecto >5-6mm
O  Crecimiento cavidades derechas
® Cierre electivo a los 3-5 a (Peso >13kg) (>8-10 kg si
sintomatico <4 anos edad)
O  Quirdrgico
B Técnica minimamente invasiva
O  Percutaneo
B  Solo en CIA tipo OS con bordes adecuados para
estabilidad y apoyo del dispositivo
| Guiada con ecdcardio transesofagico

B Complicaciones: embolizacién del dispositivo
(1%), perforacion (0-1%)

J Thorac Dis. 2018 Sep;10(Suppl 24):52854-S2863.
Cardiologia Pediatrica Para Residentes de Pediatria. SECARDIOPED, AEP. 2023.
Cardiopatias Congénitas Operables En Menores De 15 Afos. Santiago: Minsal, 2010.
Card®logia Pedidtrica y Cardiopatias Congénitas del nifio y del adolescente. SECPCC. Barcelona, 2015 (1).

| ndicaciones AHA
GerrePercutaneo

Clase |
« CIA HDN significativa y anatomia adecuada

Clase lla

« CIA con shunt D-I transitorio

» Secuelas de embolismos paraddjicos o accidentes isquémicos
transitorios

« Cianosis

Clase lIb

* CIA pequefia con riesgo embolia

Clase Il

« Defectos pequefos
» No HDN significativos y sin otros FR

* CIA distinta a tipo OS
» Enfermedad vasc pulmonar avanzada



Pronodstico

» Mas frec a largo plazo en CIA tipo seno venoso
» Severas poco frecuente

J Thorac Dis. 2018 Sep;10(Suppl 24):S2854-S2863.
Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas del nifio y del adolescente. SECPCC. Barcelona, 2015 (1).
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Comunicacion
.Interventricular

a PREV NEXT




Clasificacion

®* Aislado o asociado a CC mds
complejas (TOF, CAV, TGA)

® (CC mas frecuente 2 20% CC

®* Prevalencia ~4 de 1000 RNV
®* Riesgo de recurrencia 3-4%

[ J
* 85-90% cierre espontaneo en
primer ano de vida

® Pueden producir insuficiencia Ao
por prolapso valvas sigmoideas,
estenosis pulmonar infundibular
9 on O
o subinfundibular

Cardiologia Pedia®ica Para Residentes de Pediatria. SECARDIOPED, AEP. 2023.
Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas del nifio y del adolescente. SECPCC. Barcelona, 2015 ().



Hsiopatologia

Depende del tamafo del defecto y la relacion -"!'A!‘K_'
en tre Ias RVS y RVP Fig. 9.4 Block diagram of ventricular septal r?lefect that shows the

chambers and vessels that will be enlarged. There is an enlargement
of the left atrium and left ventricle. The pulmonary artery is promi-
nent, and the pulmonary vascularity is increased. Note the absence
of right ventricular enlargement (see text for explanation).

Large (PVRY) Large (PVR 1)

Cardiomegaly Marked
on x-rays

RVP (%LVP) 25%—30% 30%—-50% 60%—B0%

Hiperflujo pulmonar mantenido - enfermedad

pulmonar vascular obstructiva = irreversible con P — - ;

- ¥ : i slectioomiograpic indinge can b decuce o this digram fsee vt fo full deserption). LA, Lo
and elec I IC Tl n uce Il I K ui SCriptl N , Le

I n Ve rS I O n S h u nt (E I S e n m e n g e r) atrial hypertrophy; LVH, left ventricular hypertrophy; LVFP, left ventricular pressure; PVA, pulmonary vascular
resistance; RVH, right ventricular hypertrophy; VP, right ventricular pressure.

Cardiopatias Con&:nitas Operables En Menores De 15 Afios. Santiago: Minsal, 2010. Park’s Pediatric Cardiology For Practitioners, Seventh Edition. 2021.
Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas del nifio y del adolescente. SECPCC. Barcelona, 2015 (1). Cardiologfa Peditrica Para Residentes de Pediatria. SECARDIOPED, AEP. 2023.
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ECG
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Ao/ |
/ .\___/ P

I vuscular I (nfundibular
B vembranosa B Septo entrada

Fig. 12.9 Cardiac findings of a large ventricular septal defect. A classic holosystolic regurgitant murmur is

Figura 21.3. Localizacién ecogréfica de las CIV

Cardiologia Pediatrica Para Residentes de Pediatria. SECARDIOPED, AEP. 2023. . o . o .
Cardioloaia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas del nifio y del adolescente. SECPCC. Barcelona, 2015 (I). Park’s Pediatric Cardiology For Practitioners, Seventh Edition. 2021.



\p:

* 60% CIV musc pequefias antes de los 8 a
» 35% perimembranosas antes de los 5 a

* Infundibulares y de la salida no cierran
espontaneamente

* Enf. Vasc. Pulmonar desde 6-12m de vida, inversion
shunt en adolescencia



Children (Basel), 2021 Oct; 8(10): 881.
Published online 2021 Oct 2. doi: 10.3390/children8100881

Does Oxygen Content Play a Role in Spontaneous Closure of Perimembranous
Ventricular Septal Defects?

Pier Paolo Bassareo,"" Giuseppe Calcaterra,2 Martino Deidda,? Andrea Raffaele Marras,* and Giuseppe Mercuro?

Massimo A. Padalino, Academic Editor

- Estudio retrospectivo 1centro Italia 1986-2006 CIV
perimembranosa

- N=107 (1dia—6 afios) - cierre espontaneo (n=36) vs
intervencion (n=71)

- Relaciéon de parametros de laboratorio (Hb, Hto, Hb fetal,
SatO2, hierro, transferrina, ferritina y albumina) con el cierre
espontaneo

- Sin diferencia estadisticamente significativa entre tamafio
de los defectos en ambos grupos

- Anemia: Intervencién >cierre espontaneo (p<0.03)

- Intervencion: niveles mas bajos de Hb (p<0.001), hierro
(p<0.05), ferritina (p<0.02) y albumina (p<0.007)

- Analisis de regresion multivariable solo Hb (p<0.005) y
albumina (p<0.02) se asociaron al cierre espontaneo

- Hb independientemente aumentd la probabilidad de cierre
espontaneo (p=0.03)

PMCID: PMC8534918
PMID: 34682146

Table 5. Results (SHG vs NIG).

SHG (n = 36) NIG (n =71) p Value

Qutcome (years) 16+08 0801 0.0001
VSD dimensions (mm) 0.54 0.2 0.56 £ 0.1 ns
Prevalence of anemia (%) 8.8 14.7 <0.03
Gender (males %) 58.2% 55.8% ns
BSA (m?) 0.553 = 0.028 0.561 & 0.025 ns
Hb (g/dL) 135+02 116 +0.1 <0.001
Ht (%) 433+ 04 429+03 ns
HbBF (%) 0.9 0.8 ns
5a0; (%) 98% 97% ns
Iron (pg/dL) 1183+ 75 1151 + 8.6 <0.05
Transferrin (md/dL) 260.5 £ 5.5 2584 + 6.7 ns
Ferritin (ng/mL) 158.0 + 3.8 1405 + 4.1 <0.02
Albumin (g/dL) 442 + 44 413 £40 <0.007
Acronyms: SHG: self-healing group; NIG: needing intervention group; VSD: ventricular septal defect; BSA:
body surface area; Hb: haemoglobin; Ht: hematocrit; HbF: fetal haemoglobin. The variables were compared by
Student’s f-test.




: Tratamiento AV

Expectante - asintomaticos Tto medico - sintomaticos con
con posibilidad cierre CIV mod-grande con
espontaneo repercusion HDN

* ICC: diuréticos e IECAs (control
hiperflujo pulmonar)

e Evitar O2 adicional

 Soporte nutricional
» Formulas hipercaldricas (= 150 kcal/kg/dia)
* SNG

e Seguimiento al mes de vida, a
los 3y 6 meses

e Actitud conservadora hasta
12m, luego seguim cada 1 0 2

anos _ .
e Tratamiento anemia

* Hto >35%

 Prevencion infecciones respiratorias
 Vacunacion gripe anual
* Inmunoprofilaxis VRS (Ley Ricarte Soto)

* No requiere profilaxis endocarditis (solo
procedimientos riesgo bacteriemia)

Cardiologia Pedid®ica Para Residentes de Pediatria. SECARDIOPED, AEP. 2023.
Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas del nifio y del adolescente. SECPCC. Barcelona, 2015 (1).



: Tratamiento AV

Quirdrgico

Indicaciones

- Cortocircuito I-D significativo:
- ICC
- Evidencia ecografica de sobrecarga de cavidades mantenida
-+ estimacion Qp/Qs > 2 (cateterismo, RM, ecografia. . )

» Cierre directo con parche (de
eleccion)

e Banding a. pulmonar

- HTP reversible

- Insuficiencia adrtica

- Anomalia asociada (obstruccién del tracto de salida pulmonar,
estenosis subadrtica.. )

- Endocarditis previa

Contraindicaciones

- Absolutas: IRVP > 12 UW x m?
- Relativas: 8-12 UW x m?

Cateterismo

» Defectos musculares y algunos
perimembranosos

e AHA - CIV musculares con

anatomia favorable en > 5Kg peso y
en las CIV perimembranosas en
NniN0Ss mayores

IRVP: indice resistencias vasculares pulmonares
UW (unidades Wood) = mmHg/1/min/m?

Tabla 21.3. Indicaciones y contraindicaciones de cirugia de las CIV

Cardiologia Pedia®ica Para Residentes de Pediatria. SECARDIOPED, AEP. 2023.
Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas del nifio y del adolescente. SECPCC. Barcelona, 2015 (1).



/ Sintomtica Oligosintomatica/asintomética .
/ ICC + HTP l l

ICC controlada
No + Buena PP T RvP
respuesta IR repetidas respuesta normal Cateterismo + testVD O
Mala curva ponderal :

No indicacion
quirdrgica

Cirugia correctora

Cualquier < 6 meses < 1afo Electiva

edad
(< 3 meses 2-3 anos

Sindrome de Down)

0 en momento diagnaéstico si nife mayor

L * Excepcion regla cierre directo precoz (!} Excepcién membranosa/supracristal
septo queso suizo - banding pulmonar + prolapso/ insuf, adrtica - cirugia

[ Figura 21.5. Algoritmo de tratamiento de las CIV

PREV NEXT \

Casdiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas del nifio y del adolescente. SECPCC. Barcelona, 2015 (l).



Canal Auriculo- Ventricular

Fig. 12.16 Diagram of the atrioventricular [AV) valve and cardiac septa in partial and complete endocardial
cushion defect (ECDs). A, Normal AV valve anatomy with no septal defect. B, Partial ECD with clefts in the
mitral and tricuspid valves and an ostium primum atrial septal defect (ASD) {solid arrow. C, Complete ECD.
There is a common AV valve with large anterior and posterior bridging leaflets. An ostium primum ASD (solid
arrow) and an inlet ventricular septal defect {open arrow) are present. LA, Left atrium; LV, left ventricle; RA,
right atrium; RV, right ventricle.

Almohadillas endocardicas
superior e inferior

Almohadillas endocardicas \\
laterales

Conducto auriculoventricular Conducto auriculoventricular

Canal auriculoventricular comin aunc
derecho izquierdo




Canal AV

Clasificacion de Rastelli
3-5% de todas las CC - 0,2/1.000 RNV

Sd Down (70%)
*40% presentan CC - 50% son canal AV

Asoc a otras anomalias (DAP, TOF, CIV, CIA ostium secundum, alt
drenaje venoso sistemico y pulmonar)

Riesgo recurrencia 11%

Defectos parciales = septo interauricular (ostium primum) + insuf
VaIVU|aS AV (+ freC |Zq . Cleft ) Figura 22.1. Inserciones de valvas anteriores de la valvula auriculoven-

tricular comuin en la clasificacién de Rastelli

Defectos completos = union AV comun + 2 defectos septales
adicionales (CIV y CIA)

Rastelli A (+ frec —
aprox 75%) Fallot)

Park’s Pediatric Cardiology For Practitioners, Seventh Edition. 2021.
Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas del nifio y del adolescente. SECPCC. Barcelona, 2015 (l).

Rastelli C (25%) (+
Rastelli B frec en tetralogia de



Hsiopatologiay Evolucion Natural

Gran shunt I-D - sobrecarga de volumen
cavidades derechas e izq = 1 flujo pulmonar

Shunt I-D interfiere con caida normal RVP
primeras semanas de vida

Mal prondstico sin intervencion - Enfermedad
vascular pulmonar con aumento RVP

Cardiologia M diatrica Para Residentes de Pediatria. SECARDIOPED, AEP. 2023
Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas del nifio y del adolescente. SECPCC. Barcelona, 2015 (l).

CANAL AV COMPLETO

ENDOCARDIAL CUSHION DEFECT

Ostium primum Complete ECD LV-RA shunt, large
with large VSD (obligatory shunt)
(dependent shunt)
\TANY
Ll

Cardiomegaly Mild to moderate Marked Moderate to marked
on x-rays

Congestive Late childhood Within Within a
heart failure or adulthood 1=2 months few weeks

TPR (£}

RBBB

or RVH RYH or RBBB
BAH (=)

Fig. 9.9 Hemodynamic changes in different types of endocardial cushion defect (ECD). Hemodynamics of
each type of the defects are described in the text. BAH, Biatrial hypertrophy; LAHB, left anterior hemiblock;
LVH, left ventricular hypertrophy; 7 PR, prolongation of the PR interval on electrocardiogram; RBEB, right
bundle branch block; RVH, right ventricular hypertraphy.



Canal AV :

Clinica Diagnadstico

RXxTXx

* |Insuficiencia cardiaca (1-2 meses)
* Polipnea, disnea, cansancio durante
alimentacidn, desnutricidn, retraso

Desviacion ¢ ) ervalo PR
superiores ¢

Fig. 12.18 Cardiac findings of complete endocardial cushion defect,
which resemble those of a large ventricular septal defect. An apical
holosystolic murmur (caused by mitral regurgitation) may transmit
toward the left axilla. A systolic thrill may be present at the lower left
sternal border (dotted areal, where the systolic murmur is loudest
Insp., Inspiration.

[ J Posteroanterior Lateral

Fig. 9.10 Diagrams of chest radiographs in the complete form of endocardial cushion defect. All four cardiac

chambers are enlarged, with increased pulmonary vascular markings. Abbreviations are the same as those S| 0 b S HTP (>6m) 9 C ateter | smo (reverS| b | | |d ad)

in Figure 9.3

Park’s Pediatric Cardiology For Practitioners, Seventh Edition. 2021.

Test de vasodilatacion
Cardiologl’a Pediatrica Para Residentes de Pediatria. SECARDIOPED, AEP. 2023.

Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas del nifio y del adolescente. SECPCC. Barcelona, 2015 (l).



, Tratamiento

Tratamiento Resolucion Cirugia
meédico Quirdrgica paliativa

Si
disbalance
ventricular

Defectos

Dl [plt=Eer parciales

Fig. 12.22 Schematic three-dimensional reconstructive surgery for complete atrioventricular canal defect.

A, Single-patch technique. B, Two-patch technique. (From Backer CL, Mavroudis C: Atrioventricular canal
defect. In Mavroudis C, Backer CL [eds]: Pediatric Cardiac Surgery, Philadelphia, 2003, Mosby.)

Cardiologia Pediatrica Para Residentes de Pediatria. SECARDIOPED, AEP. 2023.
o Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas del nifio y del adolescente. SECPCC. Barcelona, 2015 (I).



4 Conducto arterial persistente

Defecto

Ductus Arteri1oso
Persistente

a PREV NEXT




DAP : QU

* Incidencia DAP aislado 0,05%
* RNT 1/ 2.000-2.500 RNV (infraestimada - hasta 1/500 RN)

* RNPT 1:3, inversamente proporcional a EG (45% peso <1750g y 80% peso
<1200gq)

. 92-3:143)
» Asoc a trast genéticos: trisomia 21 y 18, delecion 22q11.2, etc

» Asoc a rubeola en primer trimestre embarazo, zika, teratégenos (OH,
anfetaminas, anticonvulsivantes, THC (cannabis))

-----------

» > 3er ddv, especialmente en <1.500g > hipoperfusién ) FicurA 1. MORFOLOGIA DUCTAL
» Relacion DAP y HIV, NEC o leucomalacia periventricular

J Am Heart Assoc. 2022 Sep 6; 11(17): e025784.

Cardiologia Peaiétrica Para Residentes de Pediatria. SECARDIOPED, AEP. 2023.
Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas del nifio y del adolescente. SECPCC. Barcelona, 2015 (l).


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC9496432/

Hsiopatologia

e Circulacion fetal > 80-90% volumen VD hacia Ao
% Normalmente RNT >90% se cierra a las 48h y 100% a las 96h

‘ Factores vasodilatacion en el feto vs vasocontriccion post natal

e Cierre espontdneo primeras 12h de vida (cierre funcional) (72-96h) y
cierre permanente a las 2-3 semanas (fibrosis capas media e intima—=> lig
arterioso)

e RNPT - menor sensibilidad a la hipoxia
e Su flujo depende de la resistencia total (DAP + RVP) : RVS
e Shunt I-D = hiperflujo pulmonar, sobrecarga cavidades izquierdas
. Enfermedad vascular pulmonar obstructiva - Sd Eisenmenger

e Cierre espontaneo en el RNT poco probable después del primer mes de
vida (anormalidad estructural m. liso vs baja respuesta al O2 en el RNPT)

J Am Heart Assoc. 2022 Sep 6; 11(17): e025784.

Cardiologia Pediatrica Para Residentes de Pediatria. SECARDIOPED, AEP. 2023.
Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas del nifio y del adolescente. SECPCC. Barcelona, 2015 (I).

AN 1y ANT!

Fig. 9.7 Block diagram of the heart in patent ductus arteriosus (PDA}.
Note the similarities between PDA and ventricular septal defect as to
chamber enlargement. There is enlargement of the aorta to the level
of the ductus arteriosus.

| Pared ductal en el feto a término Cierre ductal en el RNT |

Shuntizquierda-derecha

|
e — [ RS |- ¢ S

« T Liguido intersticial \

pulmonar . . -

Figura 24.3. Fisiopatologia de la persistencia del ductus arterioso. Las manifestaciones clinicas
wvienen determinadas por la cantidad izquierda-derecha que provoca sobrecarga pul-
i bo del flujo sistés
6n del ductus del prematuro precise una mayar constriccion vascular, ya
que no existe esa zona vulnerable de isquemnia en la pared ductal dado que la capa muscular
media se nutre tamente de la luz


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC9496432/

dinica DAP

» Asintomatico

* Soplo sistélico (RN) y continuo (“en
magquinaria”) en niios mayores,
infraclavicular izg o PEI alto irradiado a
dorso, I-IV/VI

* Silente: EF normal, sin soplo

Fig. 12.14 Cardiac findings of patent ductus arteriosus. A systolic
thrill may be present in the area shown by dots.

Mayor asistencia
respiratoria, hemorragia
pulmonar o cerebral

Incremento flujo pulmonar
- edema y menor
distensibilidad > DBP

* ICC, neumonias a repeticion > 2-3° mes
* Hipertrofia miocardica compensatoria

* EF: Soplo, fremito PEI alto, pulsos periféricos
saltones con amplia presion diferencial,
precordio hiperdinamico

RNPT

Descenso GC x shunt 2>
hipoperfusion drganos
vitales

J Am Heart Assoc. 2022 Sep 6; 11(17): e025784.

Cardiologia Pediatrica Para Residentes de Pediatria. SECARDIOPED, AEP. 2023.
Cardiolog® Pediatrica y Cardiopatias Congénitas del nifio y del adolescente. SECPCC. Barcelona, 2015 (1).



https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC9496432/

Diagnadstico DAP

* DAP grande - congestion
pulmonar y cardiomegalia
(cavidades izq)

* Inespecifico

* Signos dilatacion auricular y
ventricular izq

* BNP, NR-pro-BNP - respuesta
tto con AINES (BNP <100 pg/ml
permiten suspender tto)

Gold standard

Ejes paraesternal corto,
paraesternal alto y
supraesternal corte sagital

Doppler direccién shunt y
estimar presiones
pulmonares

Evaluacion Ao abdominal
-> robo diastélico

Descartar lesiones
asociadas ductus
dependientes

J Am Heart Assoc. 2022 Sep 6; 11(17): e025784.

Cardiologia Pediatrica Para Residentes de Pediatria. SECARDIOPED, AEP. 2023.
Cardiolog® Pediatrica y Cardiopatias Congénitas del nifio y del adolescente. SECPCC. Barcelona, 2015 (1).

Fig. 12.15 A and B, Parasternal short-axis view demonstrating patent ductus arteriosus (PDA) that connects
the main pulmonary artery (MPA) and the descending aorta [Desc Ao). AQ, Aorta; LPA, left pulmonary artery;
APA, right pulmonary artery.



https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC9496432/

Tratamiento RNT

YORT 0 ang Condiciones en las que existe acuerdo
®* Tto médico = diuréticos en que el procedimiento es adecuado:

° Cierre P ercuté neo Clase | - Pacientes sintomaticos con datos de repercusién
hemodindmica (dilatacion de cavidades izquierdas).

* De eleccién Nivel de evidencia B
e Coils, tapones vasculares y Condiciones en las que el procedimiento
: L o= podria estar indicado:
° dispositivos especificos . Clase lla; cortocircuitos pequerios sin datos

de repercusién hemodinamica pero detectables

Clase Ii en la auscultacion. Nivel de evidencia C

e > 6 meses (0 menores

sintoma3aticos > 4kg) - Clase llb: cortocircuitos pequefios sin dilatacion
: o , . o de cavidades izquierdas e inaudibles
® (Cierre Quirdrgico a la auscultacién. Nivel de evidencia C

e Toracotomia posterolateral izq Condiciones en las que existe acu

i bypass cardiopulmonar Clase Il en gue el procedimiento es inaprd

Pacientes con DAP y datos de
® Endocarditis ~1% a tratamiento vasodilatador. Ni

o AHA no recomienda proﬁlaxis Tablg 23.1. Recop:m@amones .de cierre percut
° vencionismo pediatrico. Fuente: Feltes TF, Bacha

Cardiologia Pediatrica Para Residentes de Pediatria. SECARDIOPED, AEP. 2023.
Cardiopatias Corfénitas Operables En Menores De 15 Afios. Santiago: Minsal, 2010. Pediatrics. 2020 Nov;146(5):220201209.
Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas del nifio y del adolescente. SECPCC. Barcelona, 2015 (I). Turk Arch Pediatr. 2022 Mar;57(2):118-131.



Cierre farmacologico

*RNPT < 28sem EG < 6 ddv con shunt HDN significante mod-grande y soporte ventilatorio (>2 L/min, FiO2 > 25%)

¢ Inhibidores no selectivos de la COX: indometacina, ibuprofeno

» Paracetamol

« Efectividad 60-80%

« Cl: insuficiencia renal (oliguria < 0,5 ml/kg/h o crea > 1,8 mg/dl), plaquetopenia (<25.000), hemorragia activa o
intraventricular, NEC

Tto conservador Indometacina

(dosis administradas cada 12 h)

* Restriccion hidrica (110-130 ml/kg/d) 1.2 dosis (mg/kg)
* CPAP con PEEP elevada

) . 22 dasis (mg/kg)
»Uso de furosemida desaconsejado

3.2 dosis (mg/kg)

Cl erre q u | rl] rg | co Tabla 24.2. Pauta recomendada de |a indometacina

« Ligadura del DAP por toracotomia posterolateral sin seccion Ibuprofeno (dosis administradas cada 24 h)

*En cama UCI - mortalidad 0-3%

«VATS minimamente invasiva en RNPT bajo peso 1.4 dosis (ma/kg) 10
22 dosis (mag/kg) 5
3.2 dosis {mag/kg) 5
° O Tabla 24.3. Pauta recomendada del ibuprofeno
Cardiologia Pediatrica Para Residentes de Pediatria. SECARDIOPED, AEP. 2023.
Cardiopatias Cor®énitas Operables En Menores De 15 Afios. Santiago: Minsal, 2010. Pediatrics. 2020 Nov;146(5):e20201209.

Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas del nifio y del adolescente. SECPCC. Barcelona, 2015 (I). Turk Arch Pediatr. 2022 Mar;57(2):118-131



Algoritmo Tratamiento DAPenPT

Consider early targeted hsPDA prophylaxis with indomethacin (<24 hours) in selected infants by
predefined criteria (eg, male sex, ELBW, GA <26 weeks, low unit spontaneous clo

No prophylaxis or not effective ()
Perform screening echocardiography and conduct clinical
assessment in all infants with ELBW and GA <28 weeks

Consider early targeted treatment of infants with PDA with ibuprofen or indomethacin
(<6 days postnatally and >2 Liminute, >0.25 Fi0,)

Parform clinical assessment and echocardiography in all infants with VLBW

1
i
Consider watchfulwaiting and symptomatic| | Consider treatment of symptomatic (=2 L/minute, >0.25 FiC,) infants with
treatment (26 days postnatally) hsPDA with ibuprefen (26 days postnatally)

Pediatrics. 2020 Nov;146(5):e20201209.



Cochrane .
i Library
Cochrane Database Syst Rev. 2023; 2023(4): CD013588. PMCID: PMC10091483
Published online 2023 Apr 11. doi: 10.1002/14651858.CD013588 pub2 PMID: 37039501

Interventions for patent ductus arteriosus (PDA) in preterm infants: an overview of
Cochrane Systematic Reviews n

Monitoring Editor: Cochrane Neonatal Group, Souvik Mitra,® Willem P Boode, Dany E Weisz, and Prakeshkumar S Shah

- 16 revisiones hasta octubre 2022 prevenciony tto DAPRNPTO - Tratamiento DAP asintomatico > No significativo
bajo peso (<2500g) - 138 RCTs y 11.856 RNPT

_ - Tratamiento DAP sintomatico

- Prevencion: . Todas inhibidores prostaglandinas més efectivos que placebo o

.Indometacina profilactica reduce HI'Vsevera (RR0.66, Cl 95%ng tratar (evidencia de alta calidad) (Indometacina, ibuprofenoy
0.53a0 82) Yy la necesidad de cierre de DAP invasivo (RRO 51, Cl uso temprano de paracetam0| (menor evidencia)
95%0.37a0.71), peronoinfluye en la mortalidad o afectacion del Ibuprofeno VO mas efectivo que EV, asicomo altas dosis vs
neurodesarrolloa los 18m (RR102,95%Cl 0.90 to 1.15) dosis habitual

. Ibuprofeno profilactico reduce marginalmente HI'Vsevera (RR
0.67,95%Cl 0.45t01.00) y necesidad de cierre DAP invasivo (RR - Eyentos adversos

0.46,95%Cl 0.22t00.96) .Menor incidencia NECcon ibuprofeno o paracetamol vs
.Paracetamol no significativo indometacina

.Menor incidencia NECcon ligadura quirdrgica profilactica (RR Mayor incidencia de NECcon curso prolongado indometacina
0.25,95%ClI 0.08t00.83) y restriccion de fluidos (RR0.43,95% vys terapia mas corta
C10.21t00.87)



’ frontiers
in Pediatrics

Front Pediatr. 2020; 8: 605879. PMCID: PMC7813817
Published online 2021 Jan 5. doi: 10.3389/fped.2020.605879 PMID: 33469523

Related Factors of Patent Ductus Arteriosus in Preterm Infants: A Systematic Review
and Meta-Analysis

Chang_Liu,"?3 Xingwang Zhu,"#3 Dinggang Li,"#3 and Yuan Shi' 234"

- Metaanalisis > 45 estudios, n=87.419 - Complicacionesy tto:

- Neonatos con vs sin DAP (EG<37semy peso < Asoc (+) DBP, HI'V, NECy sepsis

25000) Relacion causal con SDR, usode surfactantey

- Factores maternos: ventilacion  mecanica
Asoc (+) con corioamnionitis materna - Laboratorio:
Sin asoc con RPM y preeclampsia, niuso prenatal Sin asocsignificativa entre DAP y vokimen

de corticoides plaquetario medio o PDW

- Caracteristicas neonatos: Recuento plaquetario bajo aument6 incideficia de
Asoca menor EGy peso nacimiento DAP en el RNPT

Sin asocsignificativa género



CONCLUSI ONES .

® Malformaciones mas frecuentes en el nifio
® Dificil prevencién = diagndstico y tratamiento
precoz son la mejor intervencion
O Importancia de que el Pediatra lo sepa identificar para
su derivacidén oportuna, aunque en su mayoria este

grupo de CC no requiera intervencidn urgencia en
periodo de RN

® Atencion a sefales de ICC - complicacion a largo
plazo

® Prevencion de Enfermedad Vascular Pulmonar que
aumenta considerablemente morbimortalidad

PREV NEXT
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