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Overleving met een congenitale hartafwijking

Mazor Dray & Marelli, 2015. 







Latal, Clinics in Perinatology, 2016.



Cognitieve ontwikkeling op schoolleeftijd

Ontwikkeling % van de kinderen waarin afwijkend

Zelfredzaamheid 22%

Sociale participatie 13%

Communicatie 17%

Aanpassingsvermogen 15%

Majnemer, Jped 2008



Neurologische ontwikkeling in adolescenten

Schaefer, dev med child neurol 2013



Wernovsky, Cardiol Young 2006.



Cognitieve ontwikkeling

Latal, Clinics in Perinatology, 2016.



Andere populaties met neonatale problemen



Factoren die invloed hebben 
op neurologische 

ontwikkeling

Patiënt gebonden
(innate)

Procedure gebonden
(modifiable)

Type hartafwijking

Genetische aandoening

Prematuriteit

Prenatale hersenontwikkeling

Familie omgeving

Operatie(s)

Cardiopulmonale bypass

(Post)operatieve complicaties

ECMO, reanimatie

Hersenschade

Modified from Hovels-Gurich,  Front paediatr 2016
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Foetale hersenontwikkeling

Limperopoulos, Circulation 2010.



↓ cardiac output
↓ saturatie

↓ Zuurstof en voedingstoffen 
hersenen

Hypoxie, inflammatie, oxidatieve 
stress

↓ Hersenontwikkeling

↑ Hersenschade





Beeldvorming

Crucial trial

Follow-up



Beeldvorming hersenen



1. Hartafwijking waarvoor een operatie 
nodig is in de eerste levensweken

• Hypoplastisch linker/rechter hart (HLHS, HRHS, DILV, 
tricuspidalis atresie, ongebalanceerd AVSD)

• Transpositie van de grote vaten
• Afwijking aortaboog (HLHC, IAA, HAA, CoA)
• TAPVC
• Tetralogie van Fallot
• Truncus arteriosus



2. Beeldvorming hersenen

MRI Hersenbewaking
(EEG +NIRS)





Foetale MRI:
- Hersenontwikkeling?
- Aangeboren afwijkingen?



Neonatale MRI
- Hersenontwikkeling?
- Hersenschade?



Foetaal
N=14

Postnataal
N=22

Postoperatief
N=22

Aantal kinderen 
N=45

Postnataal
N=34

Postoperatief
N=37

Voor start MRI N=10
Postnataal N=12
Logistiek  N=7
Weigering N=2

Overleden N=2
SpoedOK N=3
Instabiel N=4
Logistiek N=4

Overleden N=7
Logistiek N=1

MRI afwijkingen 54%
Matig-Ernstig 32%

MRI afwijkingen 78%
Matig-Ernstig 70%

Witte stof schade 32%
Infarct basale kernen 9%
Infarct cortex 9%
Sinustrombose 3%
Cerebellumbloeding 9%
IVH 21%
Subdurale bloeding 41%

Witte stof schade 59%
Infarct basale kernen 19%
Infarct cortex 11%
Sinustrombose 16%
Cerebellumbloeding 11%
IVH 22%
Subdurale bloeding 46%



Radiologie

PICU
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20 weken
Diagnose

40 weken
Geboorte

Neonatale
OK

Follow
Up

Foetale 
MRI

Postnatale 
MRI

Postop 
MRI

EEG + 
NIRS

EEG + 
NIRS



EEG: Electroencephalographie (hersenfilmpje)
> Functie van de hersenen



NIRS: Near-infrared spectroscopy
> Regionale zuurstof saturatie hersenen



EEG onderzoek in neonaten met een 
congenitale hartafwijking

Algra, Intensive Care Med 2015
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Follow-up

• Uitgebreid motorisch en neurocognitief onderzoek bij
alle mijlpalen
– Voor school (2 jaar)
– Voor groep 3 (5 jaar)
– Voor middelbare school (11 jaar)
– Einde middelbare school (18 jaar)

• Vergelijking met referentie cohort (YoUth Cohort)

• Interventies op jonge leeftijd



Follow-up

• Relatie hersenschade op MRI – kliniek

• Flexibel follow-up programma



Beeldvorming

Crucial trial

Follow-up



Crucial trial



Crucial trial

Postnatal
‘Preoperatively’

Postnatal
‘Postoperatively’

Birth Neonatal cardiac surgery with
cardiopulmonary bypass

Prenatal
‘In Utero’

Duct-dependent CHD 
diagnosis



Introduction

Boda D. Pren Neon Med 1999 Torrance HL. Pediatrics 2009 Kaandorp JJ. Arch Dis 2005 Gunes T. Pediatr Neurol 2007

Van Bel F. Pediatrics 1998 Benders MJNL. Arch Dis 2006 Kaandorp JJ. Arch Dis 2012 Derks JB. Pediatr Res 2010

Allison BJ. FASEB J 2016 Clancy RR. Pediatrics 2001

• Allopurinol 
– Xanthine oxidase inhibitor

• Prevents formation toxic oxygen free radicals
• Scavenger of free radicals
• Proradical chelator

– Anti-inflammatory 
– Neuroprotective effects
– Cardiovascular protective properties



Study design

• Prospective, randomized, double blind, placebo-controlled, 
multicentre trial (phase III)

– CAHAL Amsterdam/Leiden
– EMC Rotterdam
– UMC Groningen
– UMC Utrecht



Study medication
Antenatal diagnosis

Postnatal
‘Preoperatively’

Postnatal
‘Postoperatively’

Birth Neonatal cardiac surgery with
cardiopulmonary bypass

Allopurinol vs Placebo
Perinatally 

Allopurinol vs Placebo
Perioperatively

Prenatal
‘In Utero’

5

Duct-dependent CHD 
diagnosis

4 61 2 3



Conclusie

• Hersenschade komt frequent voor bij ernstige
aangeboren hartafwijkingen

• Hersenschade geeft NIET altijd ontwikkelingsproblemen
• Ernstige hersenschade is op jonge leeftijd zichtbaar
• Minder ernstige hersenschade uit zich pas veel later en

subtieler (complexe executieve functies)
• Gelukkig is het IQ van ouders meer voorspellend voor IQ 

van het kind dan de hartafwijking



Bedankt!
Wilhelmina 
Kinderziekenhuis
• Kinderhartcentrum
• Kinder-IC
• Neonatologie
• Obstetrie
• Radiologie
• Kinderbewegingscentrum
• Medische Psychologie
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