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RESUMEN

Introduccion: El sindrome del corazén izquierdo hipoplasico es una rara anormalidad que se
presenta en el periodo prenatal. Sus manifestaciones clinicas se relacionan con la presencia de
hipoxemia a nivel sistémico.

Objetivo: Socializar las manifestaciones clinicas y elementos diagnésticos del sindrome del
corazon izquierdo hipoplasico.

Caso clinico: Recién nacido masculino, a término, que presenta manifestaciones clinicas y
ecosonograficas que permiten llegar al diagnoéstico de un sindrome del corazén izquierdo
hipoplasico.

Conclusiones: A pesar de los avances de la ciencia y la técnica, el sindrome del corazon
izquierdo hipoplasico presenta una elevada mortalidad. Una adecuada planificacion de la
gestacion, el seguimiento preciso del embarazo, un correcto asesoramiento geneético y la
utilizacion de técnicas quirurgicas para corregir las deformidades resultantes parecen ser las
herramientas mas eficaces para enfrentar esta mortal afectacion.

Palabras clave: anomalias congeénitas; embarazo; sindrome corazon hipoplasico; recién

nacido.
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ABSTRACT

Introduction: Hypoplastic left heart syndrome is a rare abnormality that occurs in the prenatal
period. Its clinical manifestations are related to the presence of hypoxemia at the systemic
level.

Objective: To describe the clinical manifestations and diagnostic elements of hypoplastic left
heart syndrome.

Clinical case: A male newborn, at term, who presented clinical and echographic
manifestations that permitted the diagnosis of hypoplastic left heart syndrome.

Conclusions: Despite advances in science and technology, hypoplastic left heart syndrome
presents a high mortality. Proper planning for pregnancy, accurate pregnancy monitoring,
proper genetic counseling, and the use of surgical techniques to correct the resulting

deformities seem to be the most effective tools to deal with this deadly condition.
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Introduccion

El sindrome del corazon izquierdo hipoplasico (SCIH) es conceptualizado como una rara
malformacion congénita que se origina por la presencia de un defecto cardiaco complejo y
poco frecuente y, aunque puede sospecharse en el periodo intraitero, generalmente se
diagnostica en el momento del nacimiento.

Se reporta que morfoldgicamente se caracteriza por la presencia de un ventriculo izquierdo
extremadamente pequefio, con un funcionamiento inadecuado que repercute negativamente
sobre las otras estructuras presentes en las cavidades izquierdas del corazén. Es por esto que
resulta frecuente encontrar afeccién mitral y aortica en forma de atresia e insuficiencia
acompafiadas de hipoplasia de la aorta ascendente.*?

No existen datos epidemioldgicos que se refieran a la incidencia de esta malformacion
congénita. Sin embargo, se reporta que las cardiopatias son las malformaciones congénitas

que con mayor frecuencia se producen en el desarrollo prenatal. Se describe que la incidencia
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de las cardiopatias congenitas es de 0,8 % con un rango que puede variar de 0,4 % a 1,2 %.
Estas cifras se han reducido en los Ultimos afios por los avances realizados en materia de
diagndstico intrattero de estas afecciones. En relacion al SCIH se reporta que suele
presentarse con mayor frecuencia en pacientes del sexo masculino.®

Etiopatogénicamente, se describe al SCIH como una combinacién de varias malformaciones
que, en su conjunto, son los responsables de todas las manifestaciones clinicas de la
enfermedad. Dentro de estas se incluyen la atresia, insuficiencia y/o estenosis valvular adrtica
y mitral en rangos que oscilan entre 36 % y 46 % del total de casos.®

Como resultado de estas afecciones, las cavidades derechas del corazon se hipertrofian y
alcanzan dimensiones mayores a las habituales; ademas, se describe la presencia de anomalias
de la vélvula trictspide hasta en el 35 % de los casos. Se conoce que todas estas afecciones
tienen un componente genético; sin embargo, en el caso del SCIH no se ha identificado aln
el tipo o localizacion del trastorno responsable de la aparicion del sindrome.®)

Los recién nacidos con esta afeccidn presentan afectacion del flujo sanguineo. La severidad
de la afectacion dependera en mayor o menor medida de la persistencia del conducto arterial
(PCA). Esta malformacion favorece la reorientacion del flujo sanguineo minimizando de esta
forma las manifestaciones clinicas y complicaciones de la enfermedad. Una vez que se cierre
este conducto, se complicara el flujo sistémico del infante, provocando la muerte pocas
semanas después de nacido.®

El cortejo sintomatico de la enfermedad es variado, puede ir desde una escasa presencia de
sintomas y signos, por la presencia del PCA, hasta signos de shock que incluyen cianosis,
disnea severa, hipotensién arterial, letargo, dificultades para la succién y taquicardia, entre
otros. Se describe que el diagnostico del SCIH se realiza principalmente en el momento del
nacimiento; sin embargo, en los Gltimos afios las técnicas ecosonograficas han facilitado el
diagnostico intrattero de la enfermedad.®

En la actualidad se realizan nuevas técnicas quirdrgicas que han expandido la supervivencia
de estos pacientes, llegando algunos de ellos a edades adultas; esto era un hecho sofiado hace
unas décadas atrads, hoy se ha convertido en un logro que abre nuevos horizontes para el
tratamiento de la enfermedad. No obstante, se reporta que cerca de 73,3 % de los nifios
afectados fallecen y solamente 26,5 % de ellos llegan a la edad adulta.(")

Es por eso que, teniendo en cuenta lo infrecuente de la incidencia del sindrome, sus elevados

indices de mortalidad y la no existencia de reportes de la literatura sobre casos similares en
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Ecuador se decide presentar el caso de un recién nacido masculino al cual se le realiza el

diagndstico de SCIH; se considera valido su conocimiento para la comunidad médica.

CASO CLINICO

Paciente femenina, de 35 afios de edad, soltera, con antecedentes obstétricos de 3 gestaciones,
un parto y un aborto espontaneo a las 10 semanas de su segundo embarazo. Con embarazo
actual no planificado y que durante el mismo recibi6 nueve controles y cuatro ecografias en
su area de salud. Recibi6 tratamiento profilactico con antianémicos orales, recibié vacunacion
antitetanica y no se recogen habitos toxicos ni durante la gestacion ni en el periodo previo a
la misma.

Como elementos importantes recogidos en la historia obstétrica se describe la presencia de
una infeccion de vias urinarias a los 7 meses de gestacion, con tratamiento y sin
complicaciones secundarias. Durante el seguimiento en el primer nivel de atencién se le indica
ecografia ginecobstétrica y cuando asiste a control se observa que se describen, como
elementos significativos, la presencia de un indice de liquido amniético en 5.1, ausencia de
septo interauricular, valvula auriculo ventricular GUnica, defecto parcial interventricular y
dilatacion del conducto colector derecho. Con estos hallazgos se decide referir a la paciente
al segundo nivel de atencion.

Al llegar al hospital de referencia, y con los resultados de la ecografia realizada en la atencion
primaria de salud, se decide realizar una cesarea urgente. Producto de la misma se obtiene un
recién nacido a término, con liquido amniotico escaso y claro con grumos; con una adecuada
vitalidad al minuto y a los 5 minutos de nacido (APGAR 8-9).

Las mensuraciones obtenidas al nacimiento fueron un peso de 2550 gramos, la talla de 46
centimetros y el perimetro cefalico de 32,5 centimetros. Otras mensuraciones importantes en
el momento del parto incluyen la presencia de una temperatura 36 °C, frecuencia cardiaca
(FC) de 136 latidos por minutos, frecuencia respiratoria (FR) de 68 respiraciones por minuto,
una tension arterial (TA) de 60/30 miligramos de mercurio (mgHQ) y una tension arterial
media (TAM) de 39 mgHg; la saturacion de oxigeno alcanzo el 92 % con apoyo. El score de
Downes fue de 2/10 y los valores de glicemia de 41 mg/dl.

A las 6 horas de nacido se comienza a notar ligera cianosis que aumenta en intensidad
rapidamente, obligando a apoyar mecanicamente la respiracion del infante. Durante las

24 horas posteriores al parto, se presenta salida de contenido hematico oscuro por sonda
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nasogastrica y se mantiene la necesidad de oxigeno. A las 48 horas de nacido se mantiene
taquipneico, con apoyo de oxigeno a 3 litros por minuto y mediante cdmara. El score de
Downes se mantiene en 2/10, persiste la presencia de liquido hematico por sonda nasogastrica
y se presenta hipotermia; la TA 55/37 mgHg TAM 45 mgHg, FC 145 latidos por minutos, FR
78 respiraciones por minuto.

Con la presencia de estas alteraciones, se sospecha la presencia de sepsis neonatal, de
presencia etiologia nosocomial, por lo que se solicitan exdmenes de laboratorio,
especificamente hemocultivos y biohematica sanguinea, y se inicia tratamiento antibiotico con
ampicilina y gentamicina. Posteriormente se reciben los resultados de los complementarios,
los cuales son negativos.

Teniendo en cuenta la presencia de la taquipnea, el resultado del eco realizado y la no
existencia de sepsis, se realiza interconsulta con cardiologia. Durante la misma se realiza
valoracion clinica, ecocardiografia 2D y doppler a color. Se encontr6 una disminucion
importante de las cavidades izquierdas, valvula mitral adrtica y mitral atrésicas y presencia de
PCA (Fig.).

Con estos hallazgos se confirma el diagndstico de SCIH. Una vez realizado el diagnostico, se
indica mantener saturaciones de oxigeno entre 75y 85 % y tratamiento con prostaglandina E1
intravenosa a dosis de 0,02 microgramo/Kilogramo/hora, furosemida 0,3 mg/kg/dosis cada
12 horas por via intravenosa y mantener los liquidos totales entre 120-130 mililitros/Kg/dia.
Ademas, se indica aplicar oxigeno solo en caso de una saturacion menor al 73 % para mantener

los niveles de saturacion entre 75 % y 85 % al ambiente.

Fig.- Defecto de tabique interventricular con dilatacion de cavidades derechas.
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Se evoluciona al paciente y se decide reiniciar la via oral a los 5 dias de nacido, con adecuada
tolerancia. Mantiene FR entre 60 y 70 respiraciones por minuto, TA 62/39 mgHg, TAM
42 mgHg, FC 130 latidos por minutos, temperatura de 36,6 °C y diuresis horaria de
1,49 ml/kg/hora. Se realiza control de examenes con un score de 0, conteo de leucocitos
normales, sin granulaciones toxicas y con proteina C reactiva negativa.

Después de 30 dias de nacido, aun se mantiene hospitalizado el nifio, con mejoria de los
pardmetros ventilatorios y en espera de estabilizar su condicion fisica para proceder a la
correccion quirdrgica de las afecciones cardiovasculares. En el momento de este reporte, se

encontraba con signos vitales estables y con apoyo ventilatorio ocasional.

DISCUSION

La atencidn de la gestacion en este caso, en el nivel primario de atencion, puede catalogarse
como adecuada, se realizaron los controles establecidos y se realizaron ecografias periddicas
para monitorear la dindmica y crecimiento fetal. Se administraron suplementos vitaminicos,
se procedié con la vacunacion establecida y se trataron adecuada y oportunamente las
comorbilidades que se presentaron. Al detectarse las alteraciones reportadas por la ecografia
ginecobstétrica, se procedié a la referencia de la gestante hacia el nivel de atenciéon inmediato
superior.

En el segundo nivel de atencion se confirmé el diagnéstico de la presencia de un SCIH por la
presencia de manifestaciones clinicas de hipoxia, que incluyen la cianosis, el letargo, la
taquipnea, la taquicardia y los trastornos de la TA. Se describe que son estas las
manifestaciones clinicas predominantes en los infantes con esta afeccion.®%

Al estar comprometida la funcién del ventriculo izquierdo, el flujo sanguineo se hace a
expensas de sangre no oxigenada proveniente de las cavidades derechas del corazon; mientras
permanece la comunicacion interventricular por la PCA se mejoran los niveles de saturacion
de oxigeno, pero cuando este se cierra se exacerban las manifestaciones resultantes de la
hipoxia generalizada que produce la enfermedad.®

En este caso no se recogen antecedentes previos que puedan haber actuado en favor de la
aparicion de las malformaciones cardiovasculares que conforman el sindrome. Se describe la
presencia de familiares con esta afeccion o, incluso, antecedentes de otros hijos con esa
enfermedad; contrario a otras afecciones congénitas no se describe a los procesos infecciosos

como factores de riesgo de aparicion del SCIH.6G7®
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El Unico elemento de sospecha previo al nacimiento en este caso fue el informe de la
ecosonografia ginecobstétrica, que inform6 la ausencia de septo interauricular, vélvula
auriculo ventricular Unica, defecto parcial interventricular y dilatacion del conducto colector
derecho. Estas alteraciones deben de haber llamado la atencidn para sospechar el diagndstico
de la enfermedad y haber comenzado tratamiento intradtero.®"

La ecosonografia continda siendo el examen imagenoldgico de mayor utilidad para el
diagndstico precoz del sindrome antes del nacimiento. El diagnostico en esta instancia es vital
para la posterior supervivencia del recién nacido. Los nifios con esta afeccion deben de nacer
en unidades de salud que se encuentren debidamente equipadas para solventar los problemas
respiratorios de estos infantes. Nacer en unidades de salud no equipadas o al cuidado de no
profesionales aumenta mas adn la elevada mortalidad de la enfermedad en los primeros dias
de nacido.

Después del nacimiento, la realizacion del ecocardiograma, al igual que en el caso que se
reporta, resulta de suma utilidad para diagnosticar la enfermedad. Mediante el mismo se puede
apreciar el espesor o dimensiones de las cavidades, una disminucién de las cavidades
izquierdas es reportada como un signo de certeza de presencia de la enfermedad.®%)

Otros de los elementos diagnosticos de la enfermedad que son detectables por este estudio
imagenoldgico se relacionan con el funcionamiento valvular, sobre todo adrtico y mitral,
aungue en pacientes con enfermedad ya establecida se reporta también ciertos grados de
afectacion de la véalvula tricispide. Todos estos elementos constituyen las bases del
diagnostico de la enfermedad.

En la actualidad se describe que comenzar el tratamiento de forma precoz aumenta los niveles
de supervivencia de los infantes; se reporta que 86 % de los infantes con diagndstico de SCIH
que llegan a la adolescencia o la adultez tiene dos elementos en comun: el tratamiento
intrattero y la conducta quirdrgica después del nacimiento.®"

Una vez realizado el diagnostico, resulta importante estabilizar desde el punto de vista
hemodinadmico al paciente, resulta necesario aumentar la saturacion del oxigeno a niveles
Optimos para garantizar la adecuada perfusién histica y con ella el mantenimiento de un
adecuado nivel de funcionamiento celular que garantiza el adecuado funcionamiento de los
procesos basicos del organismo.?34

Una vez que se logre estabilizar al paciente, se hace necesario planificar la intervencion

quirurgica para reparar algunos de los defectos cardiovasculares que dan origen al sindrome.
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Se describe que la cirugia correctiva ha venido a revolucionar la supervivencia de los pacientes
con SCIH, aumentando la calidad de vida de los mismos, la esperanza de vida y los afios de
supervivencia, permitiendo que muchos de ellos lleguen a edades adultas.

El SCIH es una rara enfermedad que cuando aparece condiciona de forma negativa el estado
de salud y la supervivencia de los nifios; de ahi que resulta importante extremar las medidas
de prevencién y diagndéstico temprano de la enfermedad para poder realizar las correcciones
terapéuticas y quirdrgicas que minimicen la aparicion de complicaciones y garanticen la

supervivencia del paciente.

Conclusiones

El SCIH se puede diagnosticar mediante la realizacion de estudios imagenoldgicos; la
presencia de afectacion valvular (aorta, mitral y trictspide) y las anomalias de la aorta
ascendentes constituyen las bases para las manifestaciones clinicas del sindrome. El
diagndstico de forma precoz de la enfermedad facilita el manejo terapéutico, mejora el
pronostico de la enfermedad y extiende la supervivencia de los pacientes.
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