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Antecedentes personales

» Tercera gestacion de mujer de 35 anos, fumadora de
12 cig/dia, diagnosticada de sindrome de Ehler Danlos
con insuficiencia mitral.

» Valorada en semana 36+3 de gestacion en cardiologia
infantil con diagnostico de estenosis valvular aortica
critica, disfuncion VI moderada, hipodesarrollo mitral,
aorta y arco aortico.

» Cesarea electiva a las 37 semanas por cardiopatia
fetal.
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Pruebas complementaria'g'

» ETT: Estenosis valvular aortica critica. Disfuncion VI
moderada-severa. Cavidades izquierdas (ventriculo, mitral y
aorta) limites para viabilidad en tamano y funcion. Ductus
arterioso de 3.5 mm, cortocircuito bidireccional.
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» ETT: Estenosis valvular a

severa. Cavidades izquierdifs
para viabilidad en tamano

cortocircuito bidireccional

» ECG: RS. Alteraciones i
limite corto. BIRD.

» RX torax:
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Diagnostico

« Estenosis aortica critica, insuficiencia
aortica leve.

« Cavidades izquierdas hipoplasicas + datos
de disfuncion sistolica moderada-severa y
diastolica de VI.

« HTP.

e Ductus arterioso persistente pequeno
e CIA OS con flujo I-D



>0CT

Evolucion LR

» 29/01/16 -> Valvuloplastia percutanea con balén

- Gradiente pico-pico final: 36 mmHg, mejoria de
curva de presion aortica, sin presencia de Ao
residual.

» 30/01/16 -> inicio tto: CPAP, prostaglandinas

(desaturaciones frecuentes y aumento de trabajo
respiratorio)
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Evolucion

» ETT (1/03/16)

FOP amplio, cortocircuito ID sin gradiente significativo (< 5 mmHg), con abombamiento de SIA I-D.

VI hipodesarrollado, hipertréfico e hipercontractil, poco precargado y con datos de disfuncion diastolica severa.
Hiperecogenicidad de musculos papilares y engrosamiento endocardico.

Escaso llenado de VI, aceleracion del flujo mitral con fusion de onda E/A, gradiente maximo de 6 mmHg y medio de
3.3 mmHg.

Estenosis valvular adrtica severa, con gradiente maximo a su través de 85-90 mmHg maximo y medio 47 mmHg.
Insuficiencia adrtica de grado leve.

Dilatacion severa de VD, funcioén sistolica conservada. IT ligera, insuficiente para estimar gradiente de forma
adecuada.

SIV con rectificacion D-1 sugestivo de hipertension pulmonar.
Flujo pulmonar y en ramas sugestivo de hipertension pulmonar (elevadas resistencias).

Ductus arterioso persistente de pequeno calibre (1.2-1.5 mm), con tendencia a cierre, cortocircuito bidireccional
con predominio D-1 y gradiente max proximo a 20-25 mmHg.

Arco Ao izquierdo de tamano aceptable, sin coartacion, pero con flujo en aorta descendente pulsatil muy
patolégico, de escasa amplitud, sobre todo a nivel abdominal y con presencia de flujo retrogrado al inicio del
estudio (coincidente con irritabilidad y llanto).

No derrame pericardico.
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Evolucion LR

» 3/02/16 -> Banding pulmonar bilateral
ETT control:

- Estenosis severa de ramas pulmonares con gradiente en RPI de 50 mmHg y en
RPD de 40 mmHg, con ramas de muy pequeno calibre en torno a 2 mm

- Imagen filiforme en Ao abdominal. Se inicia anticoagulacion con heparina
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ORIGINAL ARTICLE
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Comparison of Shunt Types in the Norwood i ldid
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Conclusiones:
- Objetivo 1° (supervivencia libre de transplante) fue 4
mayor en RVPA shunt durante los primeros 12 meses, &
no encontrandose diferencias estadisticamente e
N .o N . Figure 2. The Norwood Procedure with a Modified Blalock-Taussig Shunt
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pulmonary artery shunt (bottom).

primeros 12 meses fue mayor en el grupo de RVPA
shunt (dilatacion con balon, implante de stent)
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- Banding pulmonar V A
- Stent en ductus/ infusion de PGE1

Tratamiento hibridof;. Ampliacion de CIA (Qx o septostomia con balon

- 1er estadio de paliacion
- puente a transplante

- puente a reparacion biventricular

Predictores de mal pronoéstico
- Bajo peso al nacer

Pr
Aorta ascendente de pequeno tamano
Insufi rar tr ' a
Obstruccion drenaje venoso pulmonar

Il’"ir'larl
A

Figure 1. Hypoplastic left heart syndrome with aortic atresia is
depicted after bilateral pulmonary artery banding (stippled areas)
and ductal stenting (crosshatched area). MPA-IA shunt provides
source of blood flow to aortic arch (small arrows) in patients in
whom retrograde flow across aortic isthmus is obstructed (large
arrow).



Pediatr Cardiol (2015) 36:365-373
DOI 10.1007/s00246-014-1015-2

ORIGINAL ARTICLE

Fifteen-year Single Center Experience with the “Giessen Hybrid”
Approach for Hypoplastic Left Heart and Variants: Current
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Strategies and Outcomes
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Physiology
Christopher A. Caldarone, Lee Benson, Helen Holtby, Jia Li, Andrew N. Redington and
Glen S. Van Arsdell
Ann Thorac Surg 2007;84:1294-1300
DOI: 10.1016/j.athoracsur.2007.04.127

Initial Experience With Hybrid Palliation for Neonates With Single-Ventricle .:.
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Fig 2. Patient survival stratified by hybrid
(solid line) or Norwood procedure (dashed
line) group (p = 0.91). Each circle or
hashmark represents a single patient after
08} an uncensored or censored interval,
o respectively.
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Hypoplastic left heart syndrome — a review of supportive
percutaneous treatment 50.
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Tomasz Moszura'?, Sebastian Géreczny!, Pawet Dryzek®

Department of Cardiology, Polish Mothers Memorial Hospital, Research Institute, Lodz, Poland
2Department of Paediatric Cardiology and Nephrology, Poznan University of Medical Sciences, Poland

Postep Kardiol Inter 2014; 10, 3 (37): 201-208
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