Dipartimento di Scienze Ginecologiche e della Rilmzmone Umana
Scuola di Specializzazione in Ginecologia e Ogtigtri

SINDROME DEL CUORE
SINISTRO IPOPLASICO (HLHS)




Eth : 26 annt, PARA 0000

AN Fam: padre K cerebrl, madve IPA
AN Fis: allevgica ad Actdo folico
AN Pat: NDP

Stevologia: Rubeo e, CMV 10 G +, (9 M-, HIV
neg, HCV neg, HBsAG neg, Toxo recett

GYUPPO O POSLELVD
UM 21.05.09 22+ 2 5.9,




Ecografia ostetrica del | trimestre (11+1 s.9.):

CRL 52 wum, DBP 16,7 . | paravnetrl blometrict
depongono per accresclimento fetale stmmetrico

Co W’Lgpowdewte

Ecografia ostetrica del ([ trimestre (21+1 <.0.):
morfologia regolarve blometrin corvispondente, peso
stimato 2970, placenta antertore
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+ Assistenza a parto abortive Ln data 27/10/2009

+ Consulenza genttica:

PALATOSCHIS

MICROGNAZIA
IPOPLASIA ANGOLO MANDIBOLARE




1)Atresia aovta + agtresia valvola waitrale (forma “classiche”): non
comuUunLeazLone tya atrio e vewtricolo sx. V.S cavita virtuale

2) Atvesia aovta + Lpopms’uz valvola mitrale: ventricolo sx Lpoptaséco
ma con Lume viconosclbile.




La valvola mitrale é atresica

la cavita ventricolare sinistra € virtuale

la valvola aortica é atresica ¢

l'aorta ascendente € gravemente ipoplasica (poco

Sviluppata)

sSangue refluo vene polmonari=>atrio ax (£.0.)

Ventricolo dx => d.Botallo =>civcolo sistemico

Aorta: flusso anterogrado parte inf erviore corpo
Ausso retrogradp vasi del collo ¢ coronarie

Alla nascita: la Sﬁpfm/w:t/fmzﬂ dlpmdf aalla pfm/[fm‘ ael
dotto A Botally

Chiuswra aptto =>inacdeguata pery coronaria
acidost metabolica
mortee

PATOLOGIADOTTO DIPENDENTE




Obbligatorio
ca \/Lot’upo per vischio
awpro’Ldia N

1:10000
:2—3%

NO genl specifiel

10% sindrome Jacobsen (del.119)

MONOSOMLA X, Ty 18 e 21




DLspLasla trlcusp’w{@

... Inoltre ...
destrocavdia . .
Anomalie vertebrali
Urinarie

Gastrointestinali
lsomerismo atriale 15-20%




Atresia (o Lpoplasia severa) della valvola

aovtien
o Lpopmsm dell’aovta ascendente

1)

2)  Ipoplasia del ventricolo sinistro
che now arviva wat a formare Lo
punta del cuore

Atyesia o Lpopms’m della valvola mltralicn

3)




Posstbile a 14-16 settimane (transvaginale)

EVOLUTIVA : 0 Volte mon ancora evidente a 20 settimane, vistbile al

terzo trimestre o dingnost postnatale

vRidimensionale
v’ Color Doppler




Royal College of Obstetricians and qyunaecologist.working party on ultrasound in Obstetrics.
London:RCOG Press, 2000

Sharland K, Allan Lp.Scereening for congenital heart desease prenatally (..). Br) Obstet
Gywnaecol 19922

Se TN > 95" pere per CRL predittivo per cardiopatia

congenita indipendentemente da cariotipo=>46%
cardiop.loentificate in quest’epoca gest.

14 7 s.0. 1 pud confermare o meno Ll sospetto




Visuallzzaziowe ol 4 coanere e
outflow grosst vast

|

Permette Lindividuazione del Z0% delle malformaziont
cavodiache welle popotaz’wm a basso ed alto visehio!

|

La malformazione diventn
evidente a volte solo L [ trive.




0 Vewtricolo sinistro frequent. (stewost mitvalica e
aovtiea) o ( atresia di maltvale e aovta)

1

(d.d. cuore unlventricolare)

o Flbroelastost endocardica ventricolo sinistro (Linea iperecogena
marging tnterno Vs)

valvola malttralica atvesiea o con anulus Lpopmsico

valvola aovtiea Lemibl Lpomobtu (stemost) o fissi (atresia). DL solito
Lpemcogemclﬁ del LemiboL




Ventricle /§f|

: vglere

Ultrasound Beam

oy I |
T e A
) { A
A A
% Four-Cramgen m -
A View '—)\w 3

Four-Chamber View




3-Vessel View

D’Lscrepa WZ 0
callbro aovta-

poLmoware 111




E’ tmportante per valutare Lorientamento progunostico:

Atresia o Lpoptasm delle valvole

Amplezza dell’anulus aovtico per L'approceio chirurgico:

Awnomalle assoclate = > escludere altre anomalie cavoiache o
extracavdiache




- 200b/0Y/08 100/ SUAM
Philips MedlcaP

Fw
ae

PHILIPS




+, efflusso sinistro

i

‘* % ,.. fLusso Lnvertito {om me ovale (sx-
&= olx)

flusso tnvertito tn aovta
ascengente

3-Vessel View




In dinstole flusso preferenziale dall'atvio destro al vewtricolo destro

rReverse - flow (sinlstro-destro) attraverso Ll forame ovale

ﬂ':.

L~ ""*‘-*L-."-""
'y T







Flusso retrogrado
L areo aovtieo

Lpoptaslao







(a) At 22 weeks'

gestation, on the 4-chamber view, the severe
hypoplasia of the Left

ventricle, transformed tnto a virtual cavity
due to the mitral atresia

(avvowhead) Ls evident

(b) At 32 weeks’ gestation, there Ls severe

hypoplasia of the left ventricle, which s slit-
Lilkee (arrowhead).

(c) In

the same case as n (a), color Doppler
demonstrates the meitral atresia
(absence of Left ventricular filling).

(d) on the z-vessel view, the

reverse flow across the hypoplastic aortic arch
(Ln ved, avrowhead)

(assoctated tubular hypoplasia) conflrms the
aortic atresia.




Carlotipo

RLlcerea anomalle assoclate

Counseling con L genitort : prognost
outcome

Counseling con cardiologo pediatra ¢ carvalochirurgo

Planificare L parto bn wn centro di (it Livello
VG




ventrieolo unleo




Troasposizione corretta oel grosst vast
cown atresia della tricusploe (discordanza
vewtrieolo artertosa+ discovdanza atrio-

vewmtricolare)




© Scopo: dilatave con paLLomc’mo Lo valvola aovtien per
Lerementare L {Lugso tva Ll vewtricolo stnilstro => tecnlen
sperimmtate

20% aborto, 15% sopravvivenza con adeguate dimensiond

vewtrieolarl (Tworetzlfeg, Baloown dilatation 0{ severe dovte stemosts Ln the

fetus: potential for prevention of Hypoplasic left heart syndvome: candidate
selection teenigue, and vesults of sucessful tntervention. Clreulation 2004 )

Settopmstéca atviale per npmgtm ve Ll setto

(Vida, Hypoplastic left heart syndrome with intact or highly restrictive atrial
septum: swrgleal axperience from a stngle center. Ann. Thorae Surg 2007)




ALLA NASCITA

v N\

Chiusura del dotto avterio<o caduta veststenze POLWLOVLQYL

!

(poperfusione coronarica 4 oflusso polmonare

! |

Actoost metalnlica Pretabolicn

Infusione l
l PG alla nascita




E consiglinto il parto per via vaginale ...




Senzo LnEervVento mauoLlono qwzsl tuttl emtro Lo préma settimana ot
vitall

1970 ntroduzione dell'tintervento di Fontain:

dispemgabltﬁta del VD

1980 Children's Hospétm
Phila detphm

conversione del sisteman cavadiaco L L cuore unlventricolare
supportato dalla ricostruzione del vewtricolo destyro




SCOPO:
Preservare La funzione dell’unico ventricolo
Mantenere La perfusione sistemica

2)  Minlmlzzare Le veststenze vascolarl polmona vl per permettere
sviluppo albero vascolare polmonare

Transezlone dell’avt polm ed wso dell’arvt polme prox e aorta ascenolente
per ricostrulre L'aovta Lpoptas’wa

UtLlizzo di ‘POIJCG]/\ per vleostrulre arvco aovtieo stno all’tstino

Resezione dotto arvterloso e vicostruzlone art polm
Atrloseptostomm

CreazLlone shunt sistemileo- potmowa Ve
Evitare distorsione delle coronarle -







Anastomost divetta termlno-terminale tya La venwa cava quse\/wm o
L’'avteria polmonare ol destva: anastomost cavopolmonare bldlrezlonale




- Le due clreoloziond sono completamente separate,
divezionando il flusso provemiente dalla venn cava
Lnferlorve attraverso Le arvterie pobimonart
(ctreolazione di Fontain)

Do constoerarst bn easo di distunzione ventricolare o
quando La clanost sopraggiunge prima el seconolo
stadtio. f

leﬁootm nel r@p@rlr@ L downatoyt 111




Continua oo esseve La cardiopatia congentta con plu
alta wortalita

Soprawivenza dopo tntervento di Norwood (1-11):

5% a0 v mese

55% a0 v Anno

Spesso fra Lo stadio | e 1l sopraggiunge ipossin
cevebrale !




