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 Principios fisioldgicos de la enfermedad congénita
del corazon en el neonato

* Revision general del manejo inicial y tratamiento

» Checklist standard antes de proceder a
Intervenciones
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* El manejo preoperatorio idealmente empieza antes de nacer

« Se requiere manejo multidisciplinario y especializado

« Es muy importante mantener una comunicacion efectiva con la
familia y el equipo meédico

« Las ECC presentan heterogeneidad pato fisiolégica y requieren
un plan terapéutico personalizado
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Principios fisiolégicos en ECC
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Disfuncion sistolica

El miocardio neonatal es particularmente
vulnerable debido a:
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— Menor tejido contractil ¥~30% comparado
con~60% a 70% en el corazdon adulto

— Miocitos son cortos, redondos y
desorganizados

— Miofibras son menos densas y distribuidas
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Disfuncion sistolica

« Etiologias incluyen defectos estructurales (obstruccion), asfixia,
hipertension pulmonar severa y sindromes metabdlicos

« El tratamiento depende de la fisiopatologia especifica y se enfoca en
asegurar la adecuada entrega de oxigeno, optimizando
preload/afterload, corrigiendo anomalias hemodinamicas y
metabolicas

* Los inotropicos deben ser utilizados con precaucion porque tienen
efectos hemodinamicos distintos debido a la inmadurez del sistema
neurohormonal y la concentracion alta de catecolaminas endogenas
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Disfuncion diastolica

« El corazon del neonato tiene menos compliance y es mas sensible a afterload

 Puede presentarse antes de la disfuncion sistolica o en combinacion

« Mas comun en infantes de madres diabéticas, hipoplasia pulmonar severa,
estenosis severa pulmonar o aortica, sindromes genéticos

« La correlacion clinica es importante para determinar si la relajacion alterada es
fisiologica o requiere tratamiento

« Tratamiento puede incluir betabloqueadores, el volumen deben ser usado con
precaucion

% Children’s Hospital Perelmal’l

1 1 of Philadelphia / School of Medicine

Cardiac Center - University of Pennsylvania



Exceso de flujo pulmonar (Qp)

 Es el resultado de shunt izquierda a derecha

- El neonato se presenta con saturacion normal y puede estar
asintomatico mientras la resistencia vascular pulmonar se mantiene

elevada (4-6 semanas)

« Las consecuencias de exceso Qp:
— Edema pulmonar, taquipnea, distress respiratorio, intercambio de gases alterado
— Incremento de la carga de volume en el corazon izquierdo
— I?isminucién del flujo sistémico (stealing) afectando el transporte de oxigeno a los
organos
— A largo plazo hipertension pulmonar = Eisenmenger
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Distension de las camaras cardiacas

Y

tivacion de receptores beta adrenérgicos
—>taquicardia

Nutricion

Incremento del

Vasoconstriccion esplacnica, renal y perifé metabolismo y
consumo de oxigeno

Incremento de renina y aldosteron~

. . —>retencion de sodio
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Manejo critico

* Incrementar la resistencia vascular pulmonar y disminuir la resistencia
vascular sistemica

« Evitar el uso de vasodilatadores pulmonares como oxigeno vy
vasoconstrictores

* Incrementar la presion intratoracica (PPV, entubacion)
« Acidosis permisiva puede ayudar promoviendo vasoconstriccion pulmonar

« Cirugia paliativa (banda pulmonar) o reparacion
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Obstruccion del flujo pulmonar (Qp)

* Presentacion depende del grado de obstruccion:
asintomatico ->cianosis

 En situaciones criticas se requiere PGE —>circulacion
pulmonar dependiente del conducto arterioso (Shunt [->D)

 Es importante optimizar la funcion pulmonar y reducir la
resistencia vascular pulmonar mediante el uso de oxigeno
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Principios generales

« Empezar PGE

* Reducir la resistencia vascular pulmonar:
— Incrementar FiO2
— Ajustar la ventilacion, hiperventilacion leve (PCO2 35mmHgQ)
— Tolerar alcalosis metabdlica leve ( (pH 7.45-7.5)

* Incrementar la resistencia vascular sistémica y soporte de la presion
arterial:

— Uso generoso de volumen

— Si es necesario soporte inotropico preferir noradrenalina y adrenalina. Evitar el
uso de dopamina
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Obstruccion del flujo sistémico (QSs)

Presentacion depende del grado de obstruccion: asintomatico > shock,
falla cardiaca, cianosis

« En situaciones criticas se requiere PGE —>circulacion sistémica dependiente
del conducto arterioso. Shunt D->|

« En general se debe evitar el uso de inotropicos y cronotropicos

 Si hay obstruccion de la valvula aortica se puede hacer una dilatacion via
cateterismo

« Sila obstruccidon es compleja o hay coartacion de aorta se requiere cirugia
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Principios generales

« Empezar PGE

* Disminuir la resistencia

Si se necesitan inotropic
Evitar uso de dopamina

* Incrementar la resisten

Evitar intubacion o extul
Evitar el uso de oxigeno
Tolerar acidosis metabdl
Tolerar hipoventilacion |

« En caso de edema pulr
elevado (10-15 cm H2(
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Fisiologia de Transposicion

« Cianosis es universal y esta relacionada al exceso de flujo pulmonar (edema)

 Cianosis diferencial es patognomonica. Se debe al shunt D->1 en el conducto
arterioso debido a la resistencia vascular pulmonar elevada o cuando esta
asociada a CoA

« Aunque un CIV y el conducto arterioso contribuyen con la saturacion de oxigeno, la
misma depende principalmente del tamano del CIA

« Siel ClA es restrictivo la POX se mantiene baja y se requiere hacer una
septostomia de emergencia por catéter

« El conducto arterioso solo debe mantenerse abierto con PGE hasta tener
saturacion preductal aceptable >75%
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« La operacion de switch arterial (ASO) es el standard

\

 Eltiemy :stabilidad
del paci 4 'siones.
Usualm &= as de vida

« Cuandc lada puede
requerir arterios Incluso

ECMO
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Ventriculo Unico

 Mezcla completa de la circulacion sistémica y pulmonar

* Incluyen un solo ventriculo funcional, un ventriculo dominante o mala alineacion que
Impide la reparacion biventricular

- Adicional a esta fisiologia se presenta simultaneamente incremento o restriccion del
flujo pulmonar o sistémico

« El manejo efectivo requiere principios basicos, asegurar adecuado:
—  Flujo pulmonar (Qp)
—  Flujo sistémico (Qs)
— Mezcla de la circulacién pulmonar y sistémica (septo interatrial irestricto)
— Niveles de hemoglobina (transporte de oxigeno)
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Principios generales
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Tronco arterioso

 Elflujo pulmc

* Siempre hay | Repair of truncus arteriosus
e Cuando no he Pulmonary artery

separated from truncus
/ with blood coming from
the right ventricle
via a2 conduit

 Lafisiologia e
minima

lanosis

* Manejo inicia

— Restringi Conduit (tube)
— Tratamie o vennce Nilrinone)

and pulmonary
artery

—_ En ausen VSD closed
— Cirugia e

Complete repair
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« Cuando no hay obstruccion del flujo de las venas pulmonares se

presenta similar P Ahnormal ttamiento inmediato
Infracardiac Conventional Sutureless
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CHOP Guidelines
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G""I Children's Hospital Peri-operative Guidelines for Neonates with Critical Heart Defects
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Cardiac Center Undergoing Cardiac Intervention

Resources | [

Goals and Metrics |

Materna

Prenatal Diagnosis

Postnatal Diagnosis

| referral to

Fetal Heart Program

Maternal Admission for Delivery

sou
.

Delivery Room Cg re of the Infant

Resuscitation \
Labs

Documentation
Communication

Unigue Issues for Specific
Defects

Borderline LWV

Decreased Pulmonary Blood Flow

T |
=

\H |

Patient admission to CICU *

Initial Postnatal Assessment

Interdisciplinary Review and intervention planning
Communication with family

Follow-up interdisciplinary review if new data available
Intervention/ Schedule

Scheduling Center

+ Dayof Interventian
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Children's Hospital
of Philadelphia

Cardiac Center

Peri-operative Guidelines for Neonates with Critical Heart Defects Undergoing Cardiac Intervention

e Transport from SDU stabilization suite to CICU
© RN to RN and RT to RT handoff
o Official handover from neonatologist to CICU attending
Patient e FLOC completes CICU admission note and admitting CICU attending signs the note on the day of birth/transfer
admission to
CICU
Initial Postnatal * Double check LDA section
Assessment e FLOC places admission orders
o Type & Screen
o Babygram for lines/airway position
E o Admission blood gas: arterial if Class Il or venous if Class Il or no arterial line
E ® Sepsis screen if risk factors
g First post-natal echocardiogram
< Labs at 24 Hours
® o BMP, Mg, Ph
c o CBC
g e Bilirubin (12 hours if Coombs positive)
% ¢ Genetic Consult
:-E o Recommended for neonates with concern for dysmorphology or with prenatal concern for genetic
= condition. Avoid routine genetic testing except as directed by genetics team
E e Extracardiac Imaging
o Obtain head ultrasound in neonates with hemodynamic instability, concerning neurologic status,
prematurity, acidosis, unexplained anemia or other relevant concern.
o No need for routine abdominal or renal ultrasound unless clinical concerns
e Parental Infant Bonding
o Bedside nurse offers holding as soon as possible
o Bedside nurse educates parents about parental participation in care and reading and responding to
infant cues (Resources)
. Inte‘rdiscipliﬂaw * Review occurs after first post-natal echocardiogram is performed and ideally should include intensivist, CICU
S o Review consult attending, surgeon, cath attending, and frontline/PA
S E o Care index: Note completed
> E before surgical date
G!,.I CPE?-.':?":;S IHa'_s E e e Surgical note is generated from standard template N Perelman
FRR * CICU FLOC communicates with CICU consult attending to verify problem list @ Schoolof Medicine
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Peri-operative Guidelines for Neonates with Critical Heart Defects Undergoing Cardiac Intervention

Communication

Following interdisciplinary review, CICU consult attending or CICU team discusses findings and plan with

with family family
e Discussion occurs using a diagram with bedside nurse and FLOC if available before surgical/anesthesia
consent
e Surgical and anesthesia teams should speak with CICU attending to confirm family’s awareness of the plan
before consent is obtained
Follow-up e |f necessary, after additional imaging is obtained the data is reviewed by the team (ideally the same

interdisciplinary
reviewif new

participants at the initial interdisciplinary review or at surgical conference)

data available

Intervention e Surgical/Cath plan should be discussed with the assigned proceduralist prior to the day of the procedure,

Scheduling particularly if s/he was not present for the initial review

e Orders for intervention/further testing should be placed:
o Surgical PA places surgical orders
o CICU FLC places: cath/MRI/CTA and other imaging/procedure orders
e CICU Medical Command Attending should discuss anticipated procedures with Medical Director of Cardiac
- Center Operations in the morning after 7am attending sign-out.
£ e CICU Attendings should discuss anticipated procedures with Medical Director of Cardiac Center Operations
'E after rounds and as needed.
S e Emergency/same day procedures should be discussed with Cardiac Anesthesia Daily Crew Chief (215-779-
@ 9741 during daytime hours) or on-call Anesthesiologist during off hours.
Surgeon/Cath interventionalist obtains consent
Bedside nurse completes Preparing your patient for their procedure checklist

Scheduling e Makes recommendation to schedule based on surgeon availability in QGenda and length of case

Center

Day of ¢ Anesthesia attending for the case checks in with CICU attending for patient specific concerns (can interrupt

Intervention CICU signout, if needed) before taking patient to a procedure/sedated testing
. Guidelinesand | DTGA pathway
f-; E pathways for Borderline left ventricle (1V vs 2V)
a a | specific heart Decreased pulmonary blood flow
F % defects
gao
s a

acl
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