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Lactante menor con cardiopatia congénita
y flujo pulmonar aumentado
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Presentacion del caso clinico: Myr. M. C. Jesias Ortega
Arroyo.

Se trata de una paciente lactante menor de 3 meses de
edad que contaba como antecedentes el ser producto del
primer embarazo, no controlado, de madre de 29 afios, fina-
lizando en parto vaginal intradomiciliario. Se desconoce el
peso al nacimiento y se refiere cianosis desde el nacimien-
to. La nifia fue alimentada con férmula lictea artificial y se
desconoce su esquema de vacunacién. Tuvo un encame en
otro hospital al mes de edad por neumonfa, donde se le dio
tratamiento con digoxina y diurético, mismos que la madre
suspendid por iniciativa propia.

A su ingreso al hospital (5-nov-96), la madre refirié una
evolucién de 24 horas con tos no productiva, polipnea, ano-
rexia y cianosis generalizada. A la exploracidn fisica se en-
contré un peso de 3,260 g, talla de 53 cm y perimetro cefa-
lico de 34.5 ¢m (todos por debajo del 5° percentil para su
edad), una temperatura de 37.5 °C, frecuencia cardiaca 160
x minuto, frecuencia resp. 52 x minuto y presién arterial
media de 60 mmHg (flush). Se observé en malas condicio-
nes generales, hipoactiva, con cianosis de piel y mucosas,
faringe hiperémica (++), térax con cinética ventilatoria nor-
mal, campos pulmonares con estertores crepitantes finos bi-
laterales, precordio hiperdindmico, soplo sistélico expulsi-
vo grado IV/VI, en borde esternal izquierdo, hepatomegalia
de 6 cm por debajo del reborde costal, extremidades adel-
gazadas, pulsos periféricos amplios y simétricos, reactiva a
estimulos externos.

Los estudios de ingreso (5-nov-96) mostraron biometria
hemdtica con Hb:13.5 mg/d]l, Hcto: 42.8%, leucocitos
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19,000, linfocitos: 57%, granulocitos: 40%, bandas: 2%. La
guimica sanguinea, electrélitos séricos y examen general de
orina se reportaron normales para su edad. El electrocardio-
grama mostré taquicardia sinusal con frecuencia ventricular
de 166 x’, eje de QRS a + 90", voltaje de QRS isodifdsicoy
prominente en D1, AVL, V2 a V5 sugestivo de hipertrofia
biventricular (fenémeno de Katz-Wachtel, Figura I).

Figura 1. Electrocardiograma de la paciente a su ingreso. Se observa ta-
quicardia sinusal con frecuencia ventricolar de 166 x’°, eje de QRS a
+90, voltaje de QRS iscdifisico y prominente en DI, a VL, V a V, su-
gestivo de hipertrofia biventricular (fenémeno de Katz-Wachiel).

Un ecocardiograma tomado el dia 9 de noviembre de
1996 reporté de manera preliminar una comunicacién inter-
ventricular (CIV) perimembranosa amplia, comunicacion
interauricular (CIA) tipo foramen oval e hipertensién arte-
rial pulmonar leve a moderada. No hay mencidn de la ana-
tomia segmentaria y no contamos con el reporte oficial ni
con imdgenes de video para su revisién, por lo que la discu-
sién clinica subsiguiente sélo tomard en cuenta los hallaz-
gos mencionados aqui.

Evolucidn y tratamiento

El diagndstico de ingreso al servicio de cuidados inter-
medios fue neumonia, insuficiencia cardiaca, cardiopatia
congénita con flujo pulmonar aumentado y desnutricidn
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proteico-cal6rica, y se manejé con digoxina 7.5 ug/kg/dia,
furosemida 1 mg/kg/dosis, amikacina 15 mg/kg/dia, oxige-
no suplementario con campana cefélica al 28% y restric-
cién de liquidos parenterales. En los dias siguientes dismi-
nuyo la cianosis, la frecuencia cardiaca y respiratoria. Cur-
s febril los tres primeros dias de estancia, posteriormente
afebril y hemodindmicamente estable. Tolerd la via oral y
se traslad¢ a la sala de Pediatria Médica, donde se propor-
cioné terapia fisica de térax y drenaje de secreciones. Egre-
36 el dia 22 de noviembre de 1996, estable, sin datos de
bajo gasto cardiaco, tratada con digoxina y furosemida ora-
les, programada para cateterismo cardiaco diagnéstico la
semana siguiente. Seis dias después fallece en su domicilio,
recibiéndose el cuerpo en este hospital.

Comentario clinico

Los antecedentes de infeccion de las vias aéreas bajas y
el tratamiento anticongestivo son relevantes, asi como la
cianosis referida desde el nacimiento. Las cardiopatias con-
génitas pueden manifestarse al nacimiento o en las primeras
semanas de vida, conforme disminuyen progresivamente
las resistencias vasculares pulmonares. Influyen también el
tamafic del defecto y si éste es simple o existen varias alte-
raciones anatémicas.’? Los datos clinicos obtenidos al in-
greso nos orientan a un padecimiento iniciadoe probable-
mente desde las primeras semanas de vida, con datos de in-
suficiencia cardiaca. El que tuviera dificultad respiratoria,
taquicardia, cianosis, precordio hiperdindmico, soplo sist6-
lico expulsivo, hepatomegalia, ¢l retraso en el crecimien-
to'? y fiebre con mal manejo de secreciones, nos lleva al
diagnéstico diferencial entre un padecimiento pulmonar,
cardiaco o de ambos.? En este caso contamos con un elec-
trocardiograma que apoya un probable padecimiento car-
diaco, con criterios electrocardiogrificos para diagnéstico
de hipertrofia biventricular por tener complejos QRS isodi-
fasicos y prominentes en derivaciones precordiales por arri-
ba de los limites superiores para su edad.* La radiografia
del térax que mostré cardiomegalia, flujo pulmonar aumen-
tado y condensacién apical derecha apoya tanto la existen-
cia de un problema cardiaco como pulmonar,® aunado al re-
porte del ecocardiograma.

Con los datos clinicos, de laboratorio y gabinete se
concluye que la paciente presentaba un sindrome de des-
nutricién por el marcado retraso en el crecimiento, ya que
el peso promedio esperado para una lactante menor de 3
meses de edad es de 5.4 kg estimdndose un déficit de peso
del 37%. Ademds existia un sindrome de infeccién de vias
respiratorias bajas manifestado por fiebre, dificultad res-
piratoria, estertores crepitantes en los campos pulmona-
res, la imagen radioldgica y leucocitosis.*” Se puede inte-
grar un sindrome de insuficiencia cardiaca con la taquicar-
dia, polipnea, pobre succién, estertores crepitantes,
imagen radiol6gica de cardiomegalia con flujo pulmonar
aumentado y el marcado retraso en el crecimiento y
desarrollo.">* Hay datos sugestivos de cardiopatia congé-

REV SANID MILIT MEX 1998; 52(2): 68-75

nita por el cuadro de insuficiencia cardiaca, soplo sist6li-
co e imagen radioldgica.'??

Los diagnésticos clinicos que se proponen son: lactan-
te menor del sexo femenino con: 1) desnutricion de II grado
(Clasificacién de Gémez)," 2} neumonia probablemente de
origen viral en base a la leucocitosis y la falta de respuesta
al tratamiento antibiético, 3) cardiopatia congénita con flu-
Jjo pulmonar aumentado, dentro de las cuales encontramos a
tres patologfas desde el punto de vista clinico y anatémico
como probables:*?* a) CIV amplia, que es la cardiopatia
congénita acianégena mds frecuente (25% de los casos de
cardiopatia), por cardiomegalia con flujo pulmonar aumen-
tado y soplo sistélico expulsivo en el borde esternal iz-
quierdo, b) transposicién de grandes vasos mas CIV. Nues-
tra paciente presenté insuficiencia cardiaca, soplo sistélico
expulsivo, ademds de la imagen radiol6gica y el reporte
preliminar del ecocardiograma, c) tronco arterioso persis-
tente, el cual lo apoyamos con €l cuadro clinico de insufi-
ciencia cardiaca, soplo sistélico expulsivo, pulsos periféri-
cos amplios, radiografia de térax descrita con imagen su-
gestiva de arco adrtico a 1a derecha. 50% de estos pacientes
presentan arco adrtico a la derecha.

Para precisar el tipo de cardiopatia era necesario contar
con un estudio ecocardiogrifico en el que se describiera de
manera detallada la anatomia segmentaria y en caso de
existir duda diagndstica, con un cateterismo cardiaco, estu-
dios que no se realizaron en el presente caso.

Comentarios del servicio de radiologia:
Tte. Cor. M. C. Maria Pérez Reyes,

A la paciente se le tomaron varias radiografias del térax;
serdn analizadas las m4s representativas.

Radiografia del térax del 5-nov-96, se observan zonas de
condensacién que afectan ambos pulmones, de predominio
en los vértices, en especial el derecho. Los vasos pulmona-
res son de conternos mal definidos y se observan hasta la
periferia pulmonar con aparente mayor didmetro en los 16-
bulos superiores, datos en relacién con hipertensién veno-
capilar compatible con edema intersticial; la silueta cardia-
ca muestra aumento de tamaiio en relacién con cardiomega-
lta moderada, elevacién de la punta del corazén que nos
indica crecimiento de cavidades derechas, predominante-
mente del ventriculo derecho. Los diafragmas estdn aplana-
dos y los espacios intercostales horizontalizados. Hay au-
mento de densidad paravertebral derecha. No se observa el
botén adrtico, ni la silueta del timo, en el borde izquierdo
de 1a silueta cardiaca el arco medio es céncavo (Figura 2).

Para el dia 11 de noviembre se observa disminucidn en
la densidad en la region apical derecha. Persisten los datos
de hipertensién venocapilar y la cardiomegalia moderada.
El higado radiol6gicamente es de tamafio normal; no existe
esplenomegalia.

El 13 de noviembre se observa una franca resolucion de
la afeccidn apical derecha, el hilio se encuentra elevado.
Persiste la sobredistensién pulmonar y la cardiomegalia.
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Figura 2. Radiografia del térax de 1a paciente a su ingreso. Se observan
zonas de condensacidn en ambos pulmones, de predominio en el vértice
derecho. Los vasos pulmonares muestran contornos mal definidos, con
mayor didmetro en los l6bulos superiores, compatible con edema inters-
ticial. La silueta cardiaca muestra aumento de tamafio moderado y eleva-
cidn de la punta consistente con crecimiento de ventriculo derecho, No
sc observa el botdn adrtico, ni la silueta del timo. El borde izquierdo de
la silueta el arco medio (pulmonar) es céncavo,

Diagnostico radiolégico: 1. Lactante menor femenino
que presenta cardiopatia congénita compleja con hiperten-
sién venocapilar. 2. Neumonia bilateral predominante api-
cal de posible etiologia viral y 3. Edema pulmonar proba-
blemente secundario a cardiopatia congénita.

Comentario de la seccion de gabinetes del servicio de
cardiologia: Myr. M. C. Ana Celia Izeta Gutiérrez.

El caso que nos ocupa comresponde a la de una cardiopa-
tia congénita compleja, para lo cual inicialmente la Cardio-
logia Pedidtrica como rama especifica, cuenta con los estu-
dios de diagndstico tradicionales como son la electrocar-
diograffa. la radiograffa de térax e inclusive la medicina
nuclear.

En el abordaje inicial es indispensabie el electrocardio-
grama y la tele-radiografia del térax, ya que en el diagndsti-
co diferencial de cardiopatias como la de esta paciente nos
orientan desde la posicién del eje eléctrico ventricular, la
presencia o no de alteraciones de la conduccidn atrioventri-
cular como son el ¢je desviado a la izquierda en la transpo-
sicién de las grandes arterias o bloqueos AV en el defecto
del canal atrioventricular.

La tele-radiograffa de térax brinda informacién acerca
del tamaiio de! corazén, algunas caracteristicas especificas
en forma general y también de la circulacién pulmonar
como es el hiperflujo pulmonar o bien la oligohemia pul-
monar, asi podemos recordar la imagen en mufieco de nieve
del drenaje anémalo total de venas pulmonares o bien los
corazones en forma de huevo con o sin pediculo vascular
estrecho que corresponden a la transposicion de los grandes
vasos o al tronco comin respectivamente.

Teniendo esta informacién como base, el estudio de
elecci6n a seguir es la ecocardiografia transtordcica que
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es un método no invasivo en donde se estudia desde el si-
tus atrial; es decir la morfologia interna de las auriculas y
su posicién en el mediastino, asf como hacia qué aurfcula
se dirige el drenaje venoso pulmonar; la configuracién del
asa ventricular, es decir hacia qué lado del térax se en-
cuentra el ventriculo morfolégicamente derecho; y las co-
nexiones auriculo-ventriculares y ventriculo-arteriales,
pudiendo establecerse con exactitud la anatomia del pa-
ciente en particular,

Con estos datos el clinico puede precisar el diagndstico en
la mayor parte de los pacientes; sin embargo en muchas oca-
siones como en ¢l paciente presentado, es necesario realizar un
cateterismo cardiaco y la angiocardiografia en donde no sélo
se miden presiones y saturaciones de cada una de las cavida-
des cardiacas sino que ademds se caracterizan morfolégica-
mente mediante la opacificacidn con material de contraste.

Evidentemente es un estudio invasivo que requiere de
atencién bien entrenada.

La informacién mds novedosa que existe es que median-
te la tomografia computada ultrarrdpida se puede estudiar
la estructura tanto interna como externa y aun reconstruc-
ciones tridimensionales del corazén y los grandes vasos.

También la resonancia magnética nuclear sincronizada
con el electrocardiograma tiene posibilidades de obtener
imdgenes de cine con lo que es posible calcular el gasto de
cada una de las cavidades cardiacas de los cortocircuitos
entre ellas y el gasto cardiaco global ademads de caracterizar
motfolégicamente también al corazén y los grandes vasos.

La medicina nuclear, empleada desde los afios sesentas y
setentas también permite calcular estos cortocircuitos y el
gasto cardiaco; ademds de observar hacia donde se dirigen
estos flujos sanguineos en el corazén y hacia los pulmones
al utilizar la radioangiocardiografia de la que se obtuvieron
las primeras mediciones exactas.

Tanto la resonancia magnética nuclear como la tomogra-
fia computada son estudios complementarios a los estudios
previos, pero ademds con las ventajas de que al ser no inva-
sivos se utilizan preferentemente para pacientes que ya fue-
ron sometidos a procedimientos quinirgicos.

En este caso en particular, en el cual habia evidencia
fuerte de la presencia de una cardiopatia congénita comple-
ja, se encontraba indicado realizar un ecocardiograma
transtordcico estableciendo los detalles anatémicos que se
mencionaron anteriormente y en caso de haber duda, un ca-
teterismo cardiaco. Con estos estudios podria haberse llega-
do a un diagndstico preciso.

Comentarios del Auditorio:
Myr. M.C. Benjamin Macuil Chazaro

El caso clinico presentado es una excelente muestra
de la gran variedad de cardiopatias congénitas que se
presentan en nuestro medio. Sin embargo, a mi parecer el
paciente no fallecié por la cardiopatia, ya que como se
muestra, las causas de ingreso en este hospital fueron por
una neumonia en el 16bulo superior derecho que estd
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muy en relacién con procesos de reflujo gastroesofdgico,
o anillos vasculares, misma sintomatologia a la que no se
le dio importancia y que ésta pudo haber sido la causa
directa del fallecimiento.

Tte. Cor. M.C. Jorge Cogordan Cole

Se trata de una paciente de 3 meses de edad hipotréfica,
con retardo importante de crecimiento, ciandtica aparente-
mente desde el nacimiento, con soplo expulsivo y segundo
ruido intenso que ingresa al hospital con cuadro neumdnico
apical derecho, febril, con leucocitosis y linfocitosis impor-
tante, radiograffa de térax con cardiomegalia ventricular, hi-
perflujo pulmonar. Llama la atencién que no se observa un
segundo arco (pulmonar), el ecocardiograma demuestra co-
municacién interventricular y foramen oval permeable. Su
evolucidn es hacia la mejoria clinica con el manejo médico
establecido, siendo dada de alta pendiente de cateterismo.

Con estos datos pensamos que se trata de una cardiopa-
tia congénita compleja, que podria corresponder a trans-
posicién de grandes vasos, lo que explica el hiperflujo
pulmonar sin dilatacién aparente del tronco de la arteria
pulmonar y la muerte por restriccion de la comunicacion
tnterventricular y la consecuente hipoxia. Mds remota-
mente, por estadistica, puede tratarse de persistencia del
tronco arterioso, ¢ diagndsticos de cardiopatias aciandti-
cas. La cianosis reportada podria explicarse por el proce-
so pulmonar severo. Y el diagnéstico definitivo pudo rea-
lizarse por ecocardiografia transesofdgica puesto que la
transtoracica tiene limitaciones para la observacién de la
emergencia de los grandes vasos.

Comentario de Patologia: Dr. Miguel Paredes Segura

Al hacer la autopsia encontramos el cuerpo correspondien-
te a un lactante menor con un déficit ponderal considerable
(37%), que externamente no mostraba malformaciones congeé-
nitas. Las cavidades se encontraron sin alteraciones y al dise-
car la cavidad tordcica nos encontramos lo siguiente. Visceras
tordcicas en situs solitus. El corazén considerablemente au-
mentado de tamafio y rotado hacia la izquierda sobre su propio
eje debido a hipertrofia ventricular derecha (Figuras 3, 4 y 5).
Las auriculas de morfologia normal. El drenaje de las venas
puimonares sin alteraciones. Un foramen oval permeable. Ob-
servamos concordancia auriculoventricular. Las vilvulas mi-
tral y triciispide sin alteraciones. Al abrir los ventriculos por su
cara anterior se observé hipertrofia concéntrica biventricular y
la presencia de una comunicacién interventricular alta anterior
de 0.4 cm de didmetro. Por encima de ésta encontramos una
vélvula auriculoventricular tnica con 3 valvas y la ausencia de
un septurmn aorticopulmonar. Por encima de esto se encontré la
emergencia de un vaso arterial tinico (tronco arterioso comiin).
De éste emergia la arteria pulmonar izquierda a 0.4 cm de su
nacimiento. De la arteria pulmonar derecha sélo encontramos
un vestigio fibroso (atresia de la rama derecha de la arteria pul-
monar). El arco aértico pasaba por encima del bronquio pul-
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Figura 3. Vistas anterior (A) y posterior (B) de [os drganos tordcicos. El
timo se ha retirado y se abrié longitudinalmente el ventriculo derecho y
el tronco arterioso comiin. Obsérvese que presenta situs solitus, el arco
aértico a la derecha y el origen aértico de la arteria pulmonar derecha
(flecha en B).

monar derecho (arco adrtico a la derecha). Los vasos del cue-
llo emergian del vaso comiin de manetra normal. En la porcion
descendente de la aorta nacian dos vasos arteriales que irriga-
ban los 16bulos superior y medio derecho el superior y el 16bu-
lo inferior derecho el inferior (origen adrtico de la rama dere-
cha de la arteria pulmonar). En el resto del estudio postmortem
encontramos Gnicamente congestién multivisceral, datos gas-
trointestinales de estado de choque y una linfadenitis mesenté-
rica. Al estudio microscépico de los érganos encontramos hi-
pertrofia biventricular, los pulmones congestivos, en fase inci-
piente de edema pulmonar agudo, con presencia de numerosos
macrdfagos con hemosiderina en los espacios alveolares, hi-
perplasia leve de neumocitos tipo II y la presencia de vasos ar-
teriales y arteriolares con hiperplasia de la capa media (hiper-
tensién pulmonar grado II, {Figura 6). En el higado encontra-
mos congestién pasiva crénica. Con lo anterior podemos
integrar los siguientes diagnésticos anatémicos finales:

1. Lactante menor del sexo femenino con: A) tronco arte-
rioso comiin tipo II, B) atresia de la rama derecha de la arte-
ria pulmonar, C) origen adrtico de la rama derecha de la arte-
ria pulmonar, D) arco aértico a la derecha, E) foramen oval
permeable y F) hipertensidn arterial pulmonar grado I

II. Datos anatdmicos de hipoperfusién tisular: A) conges-
tion multivisceral, B) gastroenteropatia isquémica hemorrigi-
ca y C) hemorragia focal de la glandula suprarrenal derecha.
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Figura 4, Origen de los vasos pulmonares. En A se indica con una fle-
cha el remanente de la rama derecha de la arteria pulmonar, el cual era
un corddn fibroso, sin luz. En B se observa el origen de dos colaterales
aorto-pulmonares hacia el pulmén derecho, con origen en la aorta des-
cendente (flechas).

Figura 5. Vista anterior del corazén que muestra, al separar los ventricu-
los, el nacimiento de un tronco arterioso comdn. La vdlvula truncal pre-
senta tres valvas,

III. Linfadenitis mesentérica.

Causa de la muerte:
Insuficiencia cardiaca descompensada e hipertensién
pulmonar por cardiopatia compleja.
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Figura 6. Microfotografia de los vasos arteriolares pulmonares, demos-
trando los cambios producidos por hipertensin arterial pulmonar grado
IL. A, Tincién de hematoxilina y eosina 250X. B. Tincién de tricrémico
de Masson 100X.

Para explicar la formacién del tronco arterioso comiin
existen tres teorias. Una es sobre la detencién de la tabica-
ci6n troncal, la segunda menciona una hipoplasia o agene-
sia del septo aorticopulmonar y la tercera una falta de fu-
si6én entre las crestas conales. Existen morfolégicamente
dos tipos de tronco arterioso comtin. El primero o tipo I lo
forman aquellos casos en los cuales existe un remanente del
septo aorticopulmonar y el tipo II lo forman aquellas en las
que existe ausencia de septacion aorticopulmonar. En este
caso estamos ante un tronco arterioso de tipo II que pudo
haberse formado por hipoplasia o agenesia del septo aorti-
copulmonar. En cuanto al origen aértico de la rama derecha
de la arteria pulmonar, existen tres tipos de ésta. El primero
es aquél en que el vaso anémalo nace de la aorta ascenden-
te, el segundo cuando nace del cayado y el tercer tipo
{como en este caso) es cuando el vaso nace de la aorta des-
cendente. Se postula que cuando es de los primeros dos ti-
pos, puede formarse por falta de migracién del IV arco adr-
tico, un V arco adrtico persistente o a posicién anormal de
las crestas terminales. Sin embargo, para el desarrollo del
origen de rama de la arteria pulmonar directamente de [a
rama descendente, esto puede ser explicado por circulacién
colateral desarrollada por atresia de la rama derecha de la
arteria pulmonar.

Comentario Clinico Final: Myr. M.C. Alejandro José
Lépez Magallon

La historia clfnica presentada en esta sesidn nos mostrd
un caso de una lactante menor con tronco arterioso. En la
clasificacion de Collet y Edwards (Figura 7}, una de las
mds populares por tener aplicacién prictica en cuanto a la
técnica quinirgica y posible pronéstico, nuestra paciente
puede ser clasificada en una subcategoria de la misma, tipo
Ie, ya que contaba con una arteria pulmonar principal bien
definida, una arteria pulmonar derecha atrésica y colatera-
les sistémico-pulmonares hacia el pulmén derecho.’
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1. Arterias pulmonares derecha e izquierda origindndose de arteria
pulmonar principal.

II. No hay arteria pulmenar principal. Origen de arterias pulmona-
res proximo uno de otro, en acrta ascendente.

I1I. No hay arteria pulmonar principal. Origen de arterias pulmona-
res distante uno de otro, en aorta ascendente,

IV. No hay arteria pulmonar principal . Arterias pulmonares
originadas en aora descendente (Rubro de la clasificacién
original en desuso actualmente).

Figura 7. Clasificacién anatémica del tronco arterioso, segiin Collet y
Edwards. Hay una progresién desde la presencia de arteria pulmonar
principal, hasta la ausencia de la misma y ramas pulmonares derecha e
izquierda distantes entre si. La variante tipo IV corresponde a pacientes
con atresia pulmonar ¥ no es considerada ya como una variante del tron-
co artericso.

Esta es una cardiopatfa bastante rara, mal llamada cian6ge-
fia puesto que raramente se presenta con cianosis. De hecho,
tal y como lo presentd la paciente, es habitual la insuficiencia
cardiaca grave, ya que en la mayor parte de los casos llega a
ser refractaria al tratamiento médico, por lo cual puede espe-
rarse que estos pacientes fallezcan en las primeras semanas de
vida si son dejados a su libre evolucién.® En el caso en particu-
lar, podriamos considerar su presentacién como tipica en
cuanto a que se manifesté con datos importantes de insuficien-
cia cardiaca desde el nacimiento de suficiente gravedad como
para limitar su incremento ponderal, el soplo cardiaco y los
hallazgos radiol6gicos con cardiomegalia importante, un gran
aumente de flujo pulmonar e hilio cardiaco estrecho, con hipo-
plasia de timo y arco aértico.®

Las imagenes radiol6gicas interpretadas como neumonia
corresponden més seguramente a zonas de edema pulmonar
y gran aumento de flujo sanguineo localizadas a los 16bulos
superior y medio derechos, en relacién con las colaterales
sistémico-pulmonares dirigidas hacia el pulmén derecho
mostradas en el espécimen patoldgico.

Con la informacion disponible en la historia clinica se
debe sospechar la presencia de cardiopatia congénita com-
pleja. El siguiente paso, muy 1itil en centros de atencién de
primer y segundo nivel, es el estudio fisiolégico del pacien-
te, estableciendo la probabilidad de un corto-circuito intra-
cardiaco por medio de una prueba de hiperoxia. Respirando
un ambiente con 100% de oxigeno, un paciente neumdépata
o con cardiopatia congénita acianégena debera elevar su
presidn arterial de oxigeno (pa0O,) a mds de 225.'° Por el
contrario, un paciente con corto-circuito de derecha a iz-
guierda intracardiaco como el caso presentado, no seré ca-
paz de elevar la paO, hasta ese nivel. Acto seguido, es ne-
cesario definir la anatomia del paciente en particular. En el
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paciente pedidtrico cardiaco, la ecocardiografia transtorici-
ca es el método més importante de diagndstico anatémico,
ya que es posible obtener imagenes de gran resolucién y ni-
tidez en la gran mayorfa de los pacientes. El desarrollo de
esta tecnologia ha sido espectacular y hoy en dia podemos
afirmar que entre el 80 y 90% de los neonatos pueden en-
trar a cirugia sin cateterismo previo, realizdndose éste prin-
cipalmente cuando se planea algin tipo de intervencién."
Este es un estudio altamente dependiente del operador y re-
quiere de un andlisis detallado de la anatomfa segmentaria
cardiaca, como ya fue explicado por la Dra. Izeta. En esta
paciente, no se establecié el diagnéstico precisamente por
no haberse definido ia misma. Como dltimo recurso, en
aquellos casos en los cuales existan aspectos sin definir, el
cateterismo cardiaco sigue siendo un recurso diagnéstico
importante, pudiendo establecerse los detalles anat6micos y
fisiol6gicos del paciente en particular con toda precision.

Hablando de la incidencia de tronco arterioso en particu-
lar, en el programa regional de lactantes cardiépatas de
Nueva Inglaterra ccup6 el decitnonoveno lugar en frecuen-
cia entre niiios con lesiones cardiacas. La frecuencia esti-
mada varia segin la serie entre 0.034 y 0.21/1000 nacidos
vivos.!2 En cuanto a su etiologia, podemos decir que de
debe a una septacién anormal del cono-tronco primitivo en-
tre la tercera y cuarta semanas de la vida intrauterina. En
los dltimos afios, se le ha relacionado con una deficiencia
en la migracién de células de la cresta neural hacia la re-
gién del cono-tronco, al igual que los sindromes de Di-
George y velo-cardio-facial, con los que se asocia hasta en
un 33%. Con las nuevas técnicas de mapeo cromosémico,
especificamente la 1lamada técnica de FISH (fluorescent in
situ hybridization, hybridizacién fluorescente in situ), se
han localizado microdeleciones en el segmento q11.2 del
cromosoma 22, abriendo las puertas a una posible terapia
genética en el futero.

Si pensamos en el reto que presenta esta cardiopatia
para el clinico desde el punto de vista diagnéstico y tera-
péutico, podemos encuadrarla como un ejemplo tipico de
una cardiopatia critica en ¢l neonato, considerando a ésta
como toda cardiopatia que requiere una intervencién ur-
gente, ya sea por cateterismo o cirugfa, durante el primer
mes de vida. Las cardiopatias congénitas son més frecuen-
tes de lo que se piensa en general. Existen muchas series
reportadas, que nos permiten estitnar una incidencia
aproximada de 1% de todos los recién nacidos vivos, las
cuales abarcan desde las leves hasta problemas severos.'?
Hablando de estos iltimos, las cardiopatias criticas tienen
una incidencia de 2,29/1000 nacidos vivos.'? La mayor
parte de estos nifios manifestardn su cardiopatia durante la
primera semana de vida.

i Qué significado tiene esta informacién aqui y ahora, en
el Hospital Central Militar?

Si consideramos un mimero de nacimientos intrahospita-
larios de alrededor de 5000 por aifo, de acuerdo con la in-
formacién proporcionada por el Dr. Pasillas, podemos esti-
mar entre 40 y 60 recién nacidos cardiGpatas por aiio, o
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aproximadamente uno por semana. De &s10s, mds ¢ menos
uno de cada 4 tendrd una cardiopatia congénita critica, es
decir unc por mes.

Afortunadamente, disponemos hoy en dia de toda una
serie de recursos que nos permiten ofrecer un tratamien-
to razonable a muchos de estos nifios, de manera que
puedan tener una calidad de vida adecuada y productiva.
Especialmente en los tiltimos 20 afios se han presentado
una serie de avances draméticos en el manejo de estos
pacientes.!!"'* Entre ellos podemos mencionar a cambios
en la integracién del equipo médico-quinirgico, avances
en técnicas de diagnéstico no invasivas como la ecocar-
diografia y electrofisiolégicas, avances en hemodinamia
terapéutica, nuevas técnicas quirdrgicas y cuidados in-
tensivos més eficientes, con la notable aparicién de me-
dicamentos que podriamos llamar de alto impacto de
acuerdo con su gran efectividad y beneficios. Entre éstos
vale la pena mencionar a la prostaglandina E , 1a indo-
metacina, la adenosina y el 6xido nitrico. !

La ecocardiografia como medio de diagndstico no in-
vasivo en pacientes cardiolégicos pedidtricos ya fue
mencionada. Las técnicas quiriirgicas también han avan-
zado de manera importante. Toemando al tronco arterioso
como un ¢jemplo, podemos ver el seguimiento de tres
series de pacientes en el Hospital Infantil de Boston du-
rante tres periodos. Es aparente €l aumento de sobrevida
en la serie mds reciente, siendo ésta de 60% a los 18 me-
ses.” Los mejores resultados en estas técnicas se deben al
menos a una estrategia méds agresiva en cuanto al diag-
ndstico y correccién anatdmicos mds tempranos. En esta
figura observamos la sobrevida postoperateria de pa-
cientes con tronco arterioso en relacion con la edad en el
momento de la operacién. La relacidn entre una inter-
vencién mds temprana y mejor sobrevida es aparente’®
(Figura 8). En el caso de nuestra paciente, la técnica es-
pecifica indicada consiste en cerrar la CIV, separar ¢l
tronco pulmonar de la aorta ascendente y conectarlo con

Tronco arterioso. Edad a la operacién y mortalidad

0% 14 ' 29 a0 47 '

Edad (dias)

Figura 8. Mortalidad en pacientes de tronco arterioso segtin su edad al
momento de la intervencidn quinirgica. Es aparente unz disminucién
importante en la misma con una edad temprana al momento de la ciru-
gia. Modificado de Castafieda AR, Mayer JE, Hanley FL. Cardiac Sur-
gery of the Neonate and Infant. {a. Ed. WB Saunders Co. Philadeiphia,
1994: 281-93.
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el ventriculo derecho por medio de un conducto sintético
o0, de preferencia, con un homoinjerto aértico.'®

Actualmente, el conjunto de profesionales involucra-
dos en el tratamiento de un paciente como el presentado
es considerado como un equipo médico-quirdrgico de in-
tegracién horizontal, es decir, compuesto por profesiona-
les tradicionalmente pertenecientes a distintos servicios.
Entre éstos, contamos a los servicios de cirugfa cardiovas-
cular, cardiologfia pediatrica, pediatria, anestesia y terapia
intensiva. La coordinacién de este grupo de gente de ser-
vicios y formacidn diversa alrededor del nifio cardiépata
es muy compleja, pero los frutos de la colaboracién pue-
den ser muy positivos.

En resumen, las cardiopatias congénitas criticas en el
lactante pequefio presentan dificultades y retos para su
diagndstico y tratamiento. Sin embargo, disponemos hoy en
dfa de una serie variada de herramientas de diagnéstico y
nuevas técnicas quirirgicas y de manejo médico que pue-
den ofrecerle a muchos de ellos expectativas de sobrevida y
calidad de vida razonables. El abordaje de estos nifios debe
efectuarse por medio de un equipo médico-quirtirgico.

La cardiopatia especifica en el caso clinico presentado
pudo haber sido diagnosticada con un abordaje secuencial
que incluyera pruebas fisiol6gicas como la de hiperoxia, el
uso de la ecocardiografia transtordcica y el cateterismo car-
diaco. Estaba indicado el manejo quinirgico, con cierre de
la CIV, separacién del tronco pulmonar de la aorta ascen-
dente y coneccién del mismo con el ventriculo derecho por
medio de un homoinjerto adrtico.

Comentario Final: Tte. Cor. M.C. Alberto Garcia Pérez

Se presentd un caso clfnico de una lactante menor con una
cardiopatia congénita rara, la cual no fue diagnosticada en
vida. Si bien ésta es una cardiopatfa congénita grave, se han
descrito y se practican hoy en dfa novedosas técnicas quirtr-
gicas que, dependiendo de las variantes anatdmicas que pre-
sente el paciente, tienen el potencial de ofrecerle una palia-
cién muy aceptable, con buena calidad de vida, y la expecta-
tiva de incorporarlo en un futuro, ya come adulto, como un
individuo productivo para la sociedad. Los recursos huma-
nos, tecnolégicos y econdmicos para acercarse a esta meta
podrian parecer inalcanzables, pero no nos encontramos tan
lejos como pudiera parecer. Un abordaje diagnéstico y tera-
péutico agresivos, estableciendo con detalle la anatomia y fi-
siologfa del paciente en particular y optimizando sus condi-
ciones preoperatorias, un manejo quirtirgico en el qgue se
«normalice» su fisiologia cerrando la CIV, y uniendo al ven-
triculo derecho con las arterias pulmonares, y un adecuado
manejo postoperatorio y como externo es todo lo que hace
falta. Existe capacidad potencial instalada para la ejecucion
adecuada de todos estos aspectos, con excepcidén de un ban-
co de homoinjertos adrticos y pulmonares, que serian usados
para la anastomosis entre el ventriculo derecho y las arterias
pulmonares. La coordinacién con el servicio de transplantes
permitird resolver este dltimo problema.
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