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Resumen

Las cardiopatias congénitas son el defecto congénito mas frecuente presentado en 1 de cada 100 nacimien-
tos, dentro de las cuales destaca el sindrome del corazén izquierdo hipoplasico como un conjunto de anoma-
lias estructurales de la mitad izquierda del corazén. Reporte de caso de un lactante de cuatro meses de edad,
asintomatico, que inicia repentinamente con dificultad respiratoria y cianosis generalizada. Se realiza ecocar-
diografia, asi como radiografia y tomografia toracoabdominal de urgencia donde se diagnostica neumonia
adquirida en la comunidad con consolidaciéon en focos multiples e hipoplasia del ventriculo izquierdo con ar-
co aortico hipoplasico. A su ingreso a la unidad de cuidados intensivos (UCl) el estado hemodinamico se vuel-
ve critico, se administran liquidos intravenosos 80 mi/kg/dia aunado a triple apoyo aminérgico y ventilacion
mecanica sin mejoria, paciente sufre tres eventos de paro cardiorrespiratorio y muerte secundaria a shock
cardiogénico horas después de su ingreso. Este caso demuestra la importancia de la ecografia diagnéstica
durante la atencién prenatal como piedra angular para salvar vidas en esta poblacién pediatrica. La falta de
seguimiento en el control posnatal, asi como las multiples enfermedades tipicamente relacionadas con la in-
fancia exacerbaron la afeccién cardiaca subyacente y provocaron una muerte inesperada.
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INTRODUCCION co (SCIH) se describe como una enfermedad cardia-
ca funcional de un sélo ventriculo, siendo la cardio-
patia funcional del ventriculo Unico mas comun con
una prevalencia de nacimientos de aproximada-
mente 2 a 3 casos por cada 10,000 recién nacidos
vivos en los Estados Unidos.? El SCIH es ligeramente
mas comun en los hombres y generalmente resulta
en un feto viable en el Utero, sin embargo, sin inter-
En este sentido, México no tiene datos esta-  vencién quirlrgica, es letal durante la infancia.*

disticos solidos de cardiopatias congénitas. La ma-
yoria de los centros de salud de tercer nivel atien-
den solo a la poblacién pediatrica con CPC.2

La cardiopatia congénita (CPC) es una enfer-
medad de por vida que resulta de un defecto cardia-
co o anomalia estructural al nacimiento. La cardio-
patia coronaria es el defecto congénito mas comun,
aproximadamente 1 de cada 100 bebés nacidos en
los Estados Unidos anualmente la presentan.’

El presente caso es relevante debido a la
duracion del estado aparentemente saludable sin
sintomas cardiacos y la neumonia comunitaria ad-
El sindrome del corazén izquierdo hipoplasi- quirida que exacerb6 la afeccién cardiaca subyacen-
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te. No existe una estadistica sélida proporcionada
por la Secretaria de Salud de México que confirme
el numero de consultas prenatales y postnatales
gue existen por nacimiento; sin embargo, éstas son
tan importantes como el nacimiento mismo para
lograr un crecimiento y una vida adecuados.

CASO CLiNICO

Un bebé varén de cuatro meses de edad, de
la zona rural de Bocoyna, Chihuahua. Producto de
un segundo embarazo, nacido por cesarea debido a
presentacién de nalgas. 38,4 semanas de edad ges-
tacional por ecografia. Respira y llora espontanea-
mente. Peso 2800 mg (6.17 Lb), tamafio 52 cm (1.70
Ft), puntuacion APGAR desconocida. Los anteceden-
tes médicos y familiares refieren tres consultas pre-
natales en el consultorio de un médico local donde
se realizaron tres ecografias (una dentro del primer
trimestre y dos en el segundo trimestre), todas re-
portadas normales, la madre negd el consumo de
drogas ni alcohol, falta de registros de infecciones
del tracto urinario o la ingesta de antibidticos du-
rante el embarazo, excepto hierro y acido félico, la
lactancia materna es exclusiva a partir del primer
dia. No hay registros clinicos de cirugia, alergias ni
vacunas. La condicién actual comienza horas antes
del ingreso, donde la madre informa la aparicion
repentina de dificultad respiratoria acompafiada de
cianosis, sin antecedentes de ninguna enfermedad
registrada. El infante es recibido en el hospital rural
con un 45 % de desaturacién de oxigeno, es intuba-
do y se inicia ventilacidn mecanica en modo Asistido
-Controlado (AC). Teniendo en cuenta la puntuacion
de la escala de Glasgow de 7 y la puntuacién de la
escala de Silverman Anderson de 4, el paciente fue
transferido al centro de tercer nivel de atencién pa-
ra la posterior admisién a la UCI. El examen fisico
concluyé mucosa oral hidratada hipocréomica, cabe-
za normocefdlica con fontanela anterior palpable y
fontanela posterior cerrada, pupilas isocéricas nor-
mo-refléxicas, cuello cilindrico simétrico sin adeno-
megalia. La auscultacién revelé campos pulmonares
con soplo vesicular presente junto con estertores
bilaterales, el primer sonido cardiaco aument6 en
tono y habia desdoblamiento del segundo ruido
cardiaco. Abdomen distendido, blando, con peristal-
sis presente, extremidades eutrdéficas y recarga ca-
pilar inmediata. Las cifras diagnésticas de emergen-
cia se obtuvieron mediante radiografia (Figura 1.1),
tomografia computarizada sin contraste (Figura 1.2)
y ecocardiografia (Figura 1.3).

Figura 1.1 Radiografia postero-anterior: torax y
abdomen muestran silueta cardiaca agrandada, sombra
timica normal en el mediastino superior derecho y asas
del intestino delgado ligeramente dilatadas.

Y,

DIAGNOSTICO

Paciente ingresado en UCI con diagnéstico
de HLHS con neumonia comunitaria adquirida.

TRATAMIENTO

Durante su estancia hospitalaria, el paciente
en ayunas fue sedado con midazolam 1000 mcg/kg/
hora y fentanilo 5 mcg, escala RASS de -3, antibidti-
co bajo cefotaxima 100 mg/kg/dia. Se realiza un
analisis de sangre completo, el cuadro hematico
completo (CBC) permite descartar anemia con un
nivel de Hb de 16 g/dl. El estado hemodinamico se
deteriora después del ingreso, requiere parametros
mas altos del ventilador mecanico, el broncoespas-
mo severo se trata con nebulizacion de salbutamol
y dosis en bolo de sulfato de magnesio intravenoso
25-50 mg/kg. No obstante, el paciente sufrié una
crisis hipdxica que dio paso a dos episodios de paro
cardiorrespiratorio que duraron once y cinco minu-
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tos respectivamente, se aplican 2 dosis de adrenali-
na 1 mcg/kg, recuperando la circulacién esponta-
nea.

EVOLUCION Y PRONOSTICO

Se obtuvo la gasometria arterial completa
con los siguientes resultados: pH 6.68 C02 70.80 P02
84 HCO03 9.20, se proporciona bicarbonato intrave-
noso para compensar la acidosis mixta, a pesar de
la bradicardia severa con 30 latidos por minuto rea-
cios al liquido intravenoso, requiere soporte aminér-
gico triple como infusion de epinefrina a 0.1 mcg/
kg/minuto, dobutamina 20 mcg/kg/minuto y milri-
nona 1 mcg/kg/minuto; los tres son administrados
por bomba de infusiéon programable. Eventualmen-
te, el paciente presenta niveles de presion arterial
por debajo del percentil 5, asi como disminucion
progresiva de la diuresis por hora, y finalmente
muere de shock cardiogénico 24 horas después de
Su ingreso.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

El SCIH es la anomalia cardiaca congénita
mas grave, se caracteriza por hipoplasia o atresia
completa de la aorta ascendente, la valvula aortica,
el ventriculo izquierdo y la valvula mitral;> el ductus
arterioso aumenta el flujo sanguineo cuando se re-
duce la circulacién de la aorta. Por otro lado, descri-
to en el informe del ecocardiograma, el paciente
tenia un ductus arterioso persistente de 4 mm, que
la bibliografia consultada ayuda a explicarlo como
un mecanismo compensatorio secundario.

La hermana del paciente es actualmente
una adolescente de 17 afios sin antecedentes de
enfermedad cardiaca, sin embargo, el riesgo estima-
do de recurrencia del corazén izquierdo hipoplasico
en familiares de primer grado es del 18,3%."

Dado que el estado hemodinamico era criti-
co y el paciente tenia ventilacién mecanica, la eco-
cardiografia no sigui6 el protocolo regular y no se
obtuvieron imagenes para este material de investi-
gacion. El servicio de cardiologia proporcion6 un
resumen de la anomalia estructural del paciente;
resumen de la ecocardiografia: Ecografia bimodal
en modo M y en Doppler se presenta: Levocardia,
retorno venoso pulmonar y sistémico normal. Valvu-
la tricdspide sin estenosis, insuficiencia moderada.
Se conecta a un ventriculo derecho dilatado que
drena a una arteria pulmonar dilatada con ramas
pulmonares normales. Severa hipoplasia del ven-
triculo izquierdo con comunicacién interventricular

Figura 1.2 Tomografia simple: a) Vista transversal b)
Vista coronal, ambas a nivel del corazon demuestran
cardiomegalia, atelectasia subsegmentaria dispersa y
atelectasia lobar del |dbulo inferior derecho (flecha)
debido a la compresion bronquial por cardiomegalia.

de 3 mm, reflujo bidireccional presente. Valvula mi-
tral hipoplasica severa con un anillo hipoplasico de
5 mm, dilatacién severa de la auricula derecha con
abultamiento de tabique interauricular hacia la iz-
quierda con un foramen oval permeable de 3 mm,
regurgitacién bidireccional presente. Valvula aértica
trivalvula con displasia severa, arco aértico de 4 mm

Figura 1.3 Ecocardiografia Doppler: Ventriculo izquierdo
hipoplasico secundario a atresia aortica. La cavidad del
ventriculo izquierdo se reduce (VI); sin embargo, las
paredes del ventriculo izquierdo son hipertroficas,
simulando un tumor miocardico. *
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con flujo inverso de 4 mm desde el conducto arte-
rioso persistente. Ejemplo de la condicion estructu-
ral del paciente (Imagen 1.3)

Una vez confirmado el diagndstico de SCIH,
las opciones de tratamiento deben ser claras y ho-
nestas hacia los padres, para que puedan elegir
adecuadamente de acuerdo con sus creencias. Sin
tratamiento quirdrgico, la tasa de mortalidad de los
lactantes con HLHS en el primer afio de vida supera
el 90 %.° En este sentido, en la comparacién entre la
edad de muerte del paciente y aquella referida en la
literatura, éste sobrevivié sdlo 4 meses, siguiendo
las estadisticas. Los padres del paciente pertenecen
a una zona rural que carece de atencién postnatal;
a lo largo de las intervenciones hospitalarias, dieron
su consentimiento y fueron plenamente informa-
dos. Como no se le administraron vacunas al pa-
ciente, era propenso a infecciones pulmonares vira-
les y bacterianas. La vacunacion sistematica contra
enfermedades infantiles comunes se ha identificado
Como una estrategia muy rentable para prevenir la
muerte por neumonia.” La combinacién entre la
neumonia comunitaria adquirida y la anomalia car-
diaca preexistente generd una sinergia mortal. La
insuficiencia respiratoria aguda relacionada con la
neumonia se asocia con insuficiencia cardiaca con-
gestiva incluso entre nifios sanos sin la existencia de
riesgos cardiacos.® La madre afirmé que las tres
ecografias realizadas en el control prenatal fueron
normales, sin embargo, no existen registros clinicos
de estas ecografias para corroborar la historia. Da-
do que la madre del bebé pertenece a una clase
sociocultural baja, no existe un registro genético de
ella ni del resto de los familiares. El corazén fetal se
evalla de forma rutinaria en México por medio de
ecografia fetal detallada, empiricamente alrededor
de la semana 20-24; siendo la malformacion cardia-
ca mas comun detectada en la vida fetal.’ Debido a
la gravedad de la afeccién cardiaca del paciente, la
cirugia no era una opcién terapéutica, el SCIH sin
tratamiento es mortal; siendo responsable del 22 %
de las muertes por CPC dentro del primer afio de
vida."® La cardiopatia coronaria debe diagnosticarse
durante el periodo intrauterino para reducir la tasa
de mortalidad perinatal. La ecografia diagnéstica

durante la atencién prenatal es la piedra angular
para salvar vidas dentro de esta poblacion pediatri-
ca. El diagnostico precoz es la clave para realizar
una cirugia a tiempo y corregir cualquier variante
del SCIH que esté presente en el siguiente paciente.
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