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Definicion y Generalidades

Definimos las obstrucciones severas al flujo sistémico co-
mo las diferentes cardiopatias que tienen dificultad para
bombear a la circulacion sistémica, el flujo sanguineo oxi-
genado proveniente de las venas pulmonares, por existir
una malformacién de tipo obstructivo ya sea a nivel de
la aorta descendente, cayado aortico, aorta ascendenie,
valvula aodrtica o ventriculo izquierdo (30).

Las entidades mas frecuentes que pertenecen a este gru-
po son:

Coartacion adrtica severa

Interrupcion del arco aértico

* Estenosis valvular aortica severa

* Atresia valvular adrtica con ventriculo izquierdo
normal

Sindrome del corazon izquierdo hipoplasico.

Coartacion Aortica

Fue descrita inicialmente por Morgagni en 1.760 (1). Es
una lesion obstructiva localizada generalmente en la union
del cayado adrtico con la aorta descendente, y por lo tan-
to adyacente al ductus o ligamento arterioso.

Cuando se presenta en el periodo del recién nacido ge-
neralmente es severa pudiendo encontrarse una membra-
na obstructiva, asociada con frecuencia a hipoplasia del
istmo aortico (zona comprendida entre el origen de la sub-
clavia izquierda y el cabo aortico del ductus). No es raro
que se encuentre asociada una hipoplasia de la porcién
transversa del cayado adrtico. (Fig. 1A y B).

En su etiopatogenia se mencionan basicamente tres po-
sibilidades:
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* El efecto del flujo sanguineo in utero que deja relati-
vamente hipoperfundido el istmo adrtico, propiciando
su hipodesarrollo. 2 - 4,

* Proliferacion del tejido ductal por la porcion posterior
de la aorta: Teoria Skodaica. 6, 7.

Figura 1A. Pieza anatomica que muestra una Coartacion Aodrlica Se-
vera Yuxtaductal (Flecha), asociada a hipoplésia de la porcién trans-
versa del cayado (at). Debido a que la subclavia izquierda (SI) nace muy
cerca al cabo aoértico del ductus (d) que es muy estrecho (cardiopatia
ductus dependiente), el itsmo aértico (I) es muy corto. El tronco pul-
monar (TP) estd muy dilatado. AA: Aorta Ascendente; AD: Aorta Des-
cendente, VD: Ventriculo Derecho, VI: Ventriculo izauierdo, C:
Coronaria descendente anterior; TB: Tronco Braquiocefalico b; CI: Ca-
rotida lzquierda; SI: Subclavia Izquierda.
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* Alteracion en la unién del cuarto arco aértico con la
aorta descendente quedando una obstruccion a nivel
de la unioén. 5, 8.

Se ha dividido en preductal, yuxtaductal y postductal,
de acuerdo con localizacion en relacion al ductus, pe-
ro la que se manifiesta en el recién nacido generalmente
es preductal o yuxtaductal (Fig. 1). Desde el punto de vista
clinico se ha dividido en tipo infantil y tipo adulto y en
aislada o compleja segiin se asocie 0 no con otras car-
diopatias. Esta patologia corresponde segun estadisticas
al 5% del total de las cardiopatias, pero se han encon-
trado en el 10% al 17% de autopsias de recién nacidos
que fallecen por cardiopatias. 3, 8.

Su cuadro clinico es agudo y se caracteriza por difi-
cultad respiratoria, disminucién o ausencia de pulsos en
miembros inferiores, insuficiencia cardiaca y se manifies-
ta una vez comienza a cerrarse el ductus arteriosus des-
pués del nacimiento por lo que se trata de una cardiopatia
ductus dependiente (12, 17).

Interrupcion del Arco Adrtico

Esta entidad fue descrita inicialmente en el siglo XVIII
por Raphael Steidele de la Universidad de Viena, por lo
gue inicialmente se le conocié como el complejo de Stei-
dele (9).

Posteriormente Celoria y Patton clasificaron esta pa-
tologia en tres tipos: (10)

Figura 1B. Picza anatomica que muestra una coartacion aortica severa
yuxtaductal tipo membrana con una minima luz (flecha), Hipoplasia
del istmo aortico (1) y de la porcién transversa del cayado aortico (at).
Se observa claramente un tejido “‘rugoso’ (asterisco) que se orienta
hacia la pared posterior de la aorta que corresponde a tejido ductal.
D: Ductus; SI:; Subclavia izquierda; Cl: Cardtida izquierda; TB: Tronco
braquiocefalico, SD: Subclavia derecha; CD: Cardtida derecha, Tp:
Tronco pulmonar, AD: Aorta descendente, AA: Aorta ascendente.
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A) Cuando la interrupcion se localiza entre el ductus y el
origen de la subclavia izquierda (Fig. 2A).

B) Cuando se localiza entre el origen de la subclavia iz-
quierda y el origen de la cardétida izquierda (Fig. 2B).

C) Cuando se localiza entre el origen de la carétida iz-
quierda y el origen del tronco braquiocefilico (Fig. 2C).

Existen subtipos, si se encuentra asociada una subcla-
via derecha aberrante (Fig. 2C).

Generalmente se asocia a otros defectos siendo frecuen-
te que exista una CIV interifundibular por desplazamiento
posterior del septum conal (Fig. 3) con obstruccién su-
baortica o hipoplasia de la aorta ascendente por lo que
en la genésis de esta entidad juega un papel primordial
la alteracion del flujo en la vida intrauterina (11).

Su cuadro clinica es muy agudo y severo y se inicia con
el cierre del ductus, lo que indica que se trata de una car-

Figura 2A. Aortograma que muestra una interrupcién del arco adrtico
tipo A. Se observa el cayado aortico (C) y la aorta descendente (AD)
completamente separados distal al origen de la subclavia izquierda (SI).
Cl: Cardtida izquierda; CD: Carotida derecha; SD: Subclavia derecha.
Se observa ademas la abundante circulacion colateral que existe, a tra-
vés de la cual se apacifica la aorta descendente.
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Figura 2B. Pieza anatdmica que muestra una interrupcion del arco aor-
tico tipo B. Obsérvese que la aorta solo da origen al tronco braquioce-
falico (TB) y a la carétida izquierda (CI) y esta totalmente separada
de la aorta descendente (AD) que se continua con la pulmonar dilata-
da (TP) a través del ductus (D). VD: Ventriculo derecho, VI: Ventri-
culo izquierdo. La subclavia izquierda (SI) nace de la aorta descendente
proximal (Flecha), Ao: Aorta ascendente.

Figura 3. Pieza anatomica que muestra el ventriculo izquierdo (V1) abier-
to para observar una CIV interinfundibular amplia (flecha) por des-
plazamiento posterior del septum conal (C), lo que produce una
obstruccion a la salida adrtica, V: valvula aortica: M: Valvula mitral.

diopatia ductus dependiente. 12, 17. Precozmente se pre-
senta un cuadro de insuficiencia cardiaca severa y
dificultad respiratoria ocurriendo una alta mortalidad
precoz debido al progresivo deterioro de los pacientes y
a la severidad de la cardiopatia en si, reportandose in-
cluso una mortalidad postoperatoria temprana que va-
ria del 35% al 72%. (4) Afortunadamente no es muy
frecuente, constituyendo menos del 2% de los defectos
cardiacos en el neonato, (36). Otro signo clinico impor-
tante es la disminucién o ausencia de pulsos en miem-
bros inferiores.

Figura 2C. Interrupcién del arco adrtico tipo C con subclavia derecha
aberrante (SD), la cual nace de la aorta descendente (AD) proximal,
distal al origen de la subclavia izquierda (asterisco) y de la carétida iz-
quierda CI: La aorta ascendente (AA) solo da origen a la carodtida de-
recha (CD). El tronco de la pulmonar (TP) se continua con la aorta
descendente a través de un ductus grande (D). VD: Ventriculo dere-
cho, VI: Ventriculo izquierdo.

Estenosis Valvular Aortica Severa

Esta entidad fue descrita inicialmente por Morgagni en
1.761 y se caracteriza en el recién nacido por una obs-
truccion severa a nivel valvular aértico, que comprome-
te no solo la valvula en si, sino con frecuencia también
el anillo valvular el cual es hipoplasico en mayor o me-
nor grado; ademas, la valvula esta deformada, hay con
frecuencia malformaciéon asociada del aparato valvular
mitral y es casi constante la presencia de marcada hiper-
trofia ventricular izquierda y fibroelastosis ondocardia-
ca importante (23, 32) (Fig. 4A y B). En su génesis, el
teratogeno posiblemente actia en etapas de tardias del
desarrollo, razon por la cual la lesion es puramente
valvular.

Afortunadamente como patologia del recién nacido es
una entidad poco frecuente, siendo el 1% al 3% del to-
tal de cardiopatias que se manifiestan en recién nacidos
y seglin informes de autopsias de recién nacidos lalleci-
dos por cardiopatias, puede corresponderle menos del 1%
gue es muy diferente por ejemplo a la coartacion que le
corresponde entre el 10% y 17% (30).

El cuadro clinico es un poco menos agudo que los arn-
teriores, presentandose en general mas tardiamente (8,
13, 14), pero al igual que ellos, origina una alta mortali-
dad y se caracteriza por un cuadro de dificultada respi-
ratoria, pulsos disminuidos e insuficiencia cardiaca
severa. (32, 33). Se ha intentado practicar valvuloplas-
tias con balon sin resultados satisfactorios a esta edad,
aunque los resultados han ido mejorando progresivamen-
te; sin embargo, parece haber mejores resultados con val-
vulotomia quirargica (30).
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Figura 4A. Pieza anatdmica gue permite ver un ventriculo izquierdo
(V1) abierto en una estenisis aortica severa para mostrar la hipertrofia
de sus paredes (P) y la valvula adrtica estendtica y malformada. (pun-
ta de flecha). M: valvula mitral.

Atresia Valvular Aortica
con Ventriculo Izquierdo Normal

Se define la atresia valvular adrtica como la obstruccion
total a nivel de la valvula adrtica. (15, 17, 20, 29). Para
que exista un ventriculo izquierdo normal asociado a atre-
sia valvular adrtica, es necesario que el teratdogeno actie
tardiamente durante la embriogénesis de la valvula aodr-
tica, siendo esta la diferenciacion esencial en relacion al
sindrome de corazon izquierdo hipoplasico con atresia
aortica.

Es una entidad relativamente rara. En los primeros
veinte (20) meses de funcionamiento de la Unidad de Car-
diologia Neonatal no se presento ningun caso. Su mani-
festacion es muy aguda poco después del nacimiento con
un cuadro de dificultad respiratoria e insuficiencia car-
diaca severa y una evolucion que rapidamente lleva a la
muerte del paciente.

Sindrome de Corazon Izquierdo
Hipoplasico

Esta entidad se caracteriza por atresia o hipoplasia mi-
tral, hipoplasia del ventriculo izquierdo y atresia o hipo-
plasia de la arteria que emerge del ventriculo izquierdo
(aorta). 24, 28 (Fig. 5).

[.a embriopatogénesis de esta entidad se explica por una
malseptacion del canal AV, que origina hipoplasia o atre-
sia mitral (Segin produccion experimental en embridn

Figura 4B. Acercamiento del plano valvular adrtico para ver la severa
malformacion y engrosamiento de la valvula aértica. (V). M: Vilvula
mitral, VI: Ventriculo izquierdo.

Figura SA. Pieza anatémica que muestra un sindrome de corazon iz-
quierdo hipoplasico tipo I. vista frontal. Se observa gran crecimiento
del centriculo derecho (VD) y de la Auricula derecha (AD) mientras
que el ventriculo izquierdo (asterisco) apenas se visualiza por su hipo-
plasia. La aorta ascendente es severamente hipoplasica (flecha) mien-
tras que el cayado adrtico (C) que estd mas cerca al ductus (d), esta
mas desarrollado. P: Troncos pulmonar, TB: Tronco braquiocefalico.
Cl: carotida izquierda, SI: Subclavia izquierda, AD: Aorta descendente.
La auricula izquierda (Al) también esta hipoplasica.
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Figura 5B. Corte Transversal del ventriculo izquierdo (V1) en un Sin-
drome de Corazon Izquierdo Hipoplasico tipo I con atresia mitroaor
tica para mostrar la cavidad ventricular izquierda. (flechas) que es
minima.

DIAZ-MARQUEZ 29
OBSTRUCCIONES SEVERAS..

de pollo por Harsh y Paul y G. Diaz) (26, 27); secunda-
riamente se produce hipoplasia del ventriculo izquierdo
y al conectarse posteriormente la aorta al ventriculo iz-
quierdo, quedara hipoplasica o atrésica. Esta es una en-
tidad frecuente en el recién nacido, se ha encontrado hasta
en 9% de las malformaciones cardiovasculares que se ma-
nifiestan en el neonato v hasta en 22% de los pacientes
que fallecen por cardiopatia en el periodo neonatal.

Hemos clasificado el sindrome de corazon izquierdo
hipoplasico en tres tipos que son diferentes morfologi-
camente y que posiblemente tienen diferente embriopa-
togénesis (24).

I. Atresia mitro-aodrtica (Fig. SA y B)

II. Hipoplasia mitral severa (Fig. 5C) que pueden ser:

* Con hipoplasia aodrtica o
* Con atresia aortica.

Figura 5C. Pieza Anatémica de un sindrome de corazon izquierdo hi
poplasico tipo 11, con hipoplasia mitral severa. Se observa una cavidd
ventricular (c) mas desarrollado con severo engrosamiento de sus pa
redes (p) y engrosamiento del endocardio. La valvula mitral (M) es muy
hipoplastica.

Figura 5D. Pieza anatomica de un sindrome de corazén hipopléasico
tipo 111 con CIV (flecha). Se observa una cavidad ventricular de tama-
flo cercano a lo normal y su pared es de espesor normal. (histologica
mente también es practicamente normal).
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ITII. Sindrome de corazén izquierdo hipoplasico con
CIV (Fig. 5D)

El cuadro clinico de estos pacientes es muy tipico, pues
nacen ‘‘normales” con peso normal y pocas horas des-
pués del nacimiento, apenas empieza a cerrarse el duc-
tus (cardiopatia ductus dependiente), comienzan con un
cuadro de dificultad respiratoria e insuficiencia cardiaca
y se deterioran rapidamente evolucionado al choque car-
diogénico y fallecen. Las soluciones posibles a esta seve-
ra patologia son la cirugia de Norwood (35) y el trasplante
cardiaco, con altisima mortalidad.

Como se observa en las diferentes patologias sefiala-
das, todas se caracterizan por existir alguna obstruccion
en algin “‘nivel’” del lado izquierdo del corazon. (30).
Estos pacientes tienen generalmente un desarrollo satis-
factorio en la vida intrauterina aunque pueden presentar
falla cardiaca in tatero, como en uno de nuestros casos
(ver luego) . (37) ( Fig. 6A, B y C).

Figura 6A. Vista de la pieza anatémica de un caso de atresia aortica
v fibroelastosis endocardica secundaria diagnosticada in utero. Se ob-
serva la aorta ascendente (Ao) hipoplasica y la auricula izquierda (Al)
ancurismatica. VD: Ventriculo derecho. VI: Ventriculo izquierdo, D:
ductus; P: Tronco pulmonar, AD: Auricula Derecha.
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Figura 6B. [.a misma pieza anterior con el ventriculo izquierdo (VI),
abierto para mostrar la atresia valvular adrtica (asterisco) y fibroelas-
tosis endocardica (flechas). Se observa ademas la auricula izquierda (Al)
aneurismatica. P: Pulmonar; D: Doctus, Ao: Aorta,

Figura 6C. Ecocardiograma del mismo paciente que muestra la auri-
cula izquierda (Ai) aneurismatica, hipoplasia de la valvula mitral (as-
teriscos) y el ventriculo izquierdo (VI) con un endocardio engrosado
y refringente (flecha) por la fibroelastosis.

Al nacer son aparentemente normales y su deterioro

.comienza precozmente cuando se empieza a cerrar el duc-

tus pues son cardiopatias ductus dependientes y sin tra-
tamiento adecuado originan una mortalidad del 100%.

Justificacion y Objetivo

Las obstrucciones severas al flujo sistémico son entida-
des frecuentes en el periodo del recién nacido y originan
una alta mortalidad en este grupo etareo como se ha men-
cionado, por lo cual vimos necesario valorar el compor-
tamiento de esta entidad en la Unidad de Cardiologia
Neonatal del Instituto Materno Infantil con el fin de ob-
jetivar su frecuencia y establecer la magnitud del proble-
ma con estas patologias.
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Material y Método

Se realizé un estudio prospectivo en la Unidad de Car-
diologia Neonatal del Instituto Materno Infantil a partir
del 1o. de febrero de 1.989 y durante un periodo de 20
meses con fecha de corte al 30 de Septiembre de 1.990,
periodo durante el cual se atendieron 446 recién nacidos
con diferentes cardiopatias. Se analizaron los anteceden-
tes en relacion al embarazo y edad materna, edad gestio-
nal, cuadro clinico, evolucién, tratamiento y hallazgos
de examenes paraclinicos (electrocardiograma, Rx del to-
rax y ecocardiograma). De los pacientes fallecidos, a la
mayoria se le practico estudio necrdpsico, lo que permi-
tié el estudio de los especimenes.

Resultados

Se encontraron un total de 38 obstrucciones severas al
flujo sistémico lo que da un 8.5% del total de las car-
diopatias vistas en estos 10 meses y un promedio de 1.9
por mes. De estos 38 casos hubo 17 coartaciones aorticas
severas, 15 sindromes de corazon izquierdo hipoplasico,
3 interrupciones del arco adrtico, 1 atresia adrtica con
fibroelastosis endocardiaca diagnosticada in ttero y 2 es-
tenosis adrticas severas.

En relacion al embarazo llamé la atencion que el 55%
fueron madres jovenes con edades entre 15 y 23 anos y
el 62% se trataba del primer hijo. El 86% fueron recién
nacidos a término y en la gran mayoria el Apgar fue ma-
yor de 7 al minuto y de 9 a los 5 minutos. El peso prome-
dio del nacimiento fue de 2.921 grados.

El cuadro clinico fue muy caracteristico y practicamen-
te comun a los diferentes tipos de cardiopatia:

1. En el sindrome de corazén izquierdo hipoplasico to-
dos fueron a término salvo dos pacientes: uno de 36 se-
manas con peso de 2.480 gr. y uno de 29 semanas por
una ruptura prematura de membranas que peso 1.600 gr.
Exceptuando este, el peso de los pacientes varid entre
2.480 gr. y 3.500 gr. con un promedio de 3.027 gr. La
edad materna vario entre 16 y 43 afios con un promedio
de 25.6 afos; el 50% fue el primer hijo y hubo un marca-
do predominio del sexo masculino. Salvo el pretérmino,
los demads nacieron con Apgar mayor de 7. El cuadro cli-
nico se manifesto en los 3 primeros dias de vida a excep-
cion de dos casos gue se manifestaron a los 18 y 19 dias
respectivamente v se inicié con dificultad respiratoria que
fue progresivo pasando rapidamente a un cuadro de in-
suficiencia cardiaca, choque cardiogénico y muerte
(100%), siendo caracteristico la ausencia de pulsos en for-
ma general o pulsos ausentes en MMSS y muy disminui-
dos en MMII.
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En todos los pacientes se hizo diagnostico de obstruc-
cion severa al flujo sistémico, sospechandose en la ma-
yoria un sindrome de corazon izquierdo hipoplasico.
Inmediatamente se hizo el diagnostico de obstruccion al
flujo sistémico se inicid tratamiento con oxigeno, inotro-
picos, diuréticos y prostaglandinas orales (12, 22) y una
vez se confirmo el diagnoéstico con ecocardiografia (Fig.
7A y B) se retiraron las prostaglandinas y el inotropico
dejando el oxigeno y el diurético.

El electrocardiograma mostré siempre marcado creci-
miento del VD (Fig. 8). Los Rx de térax mostraron car-
diomegalia y congestion venocapilar pulmonar (Fig. 9).

El ecocardiograma permitié establecer con precision
el diagnostico y las caracteristicas anatomicas (Fig. 7A
y B).

Figura 7TA. Ecocardiograma de un caso con sindrome de Corazén iz
guierdo hipoplasico tipo 1 con una aorta ascendente (a0) minima, cuyo
wametro es semejante al de la pieza de la figura 5A.

Figura 7B. Ecocardiograma de otro caso con Sindrome de Corazon 1z
quierdo hipoplisico que muestra un ventriculo izquierdo minimo (Vi
y puntas de flechas) y gran crecimiento de la auricula derecha (AD) y
Ventriculo derecho (VD). La Auricula lzquierda (Al) también es hipo
plasoca.
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Figura 8. Electrocardiograma de un sindrome de Corazon Izquierdo
Hipoplasico que muestra crecimiento del VD v ausencia de fuerzas ven-
triculares izquierdas. (Ausencias de R en V6).

Figura 9. RX, de (6rax de un Sindrome de corazén izquierdo hipopla-
sico que muestra cardiomegalia importante por crecimiento de cavida-
des derechas y congestion venocapilar pulmonar.
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2. En la coartacion aortica no se encontraron diferen-
cias significativas en relacién al sexo, con 58% (10) de
sexo masculino y 42% (7) de sexo femenino. El peso os-
cilo entre 2.000 grs (pretérmico) y 3.850 grs con un pro-
medio de 3.028 grs v la edad de diagndstico oscilod entre
18 horas y 22 dias con un promedio de 9.7 dias.

El primer signo clinico en forma constante fue un sin-
drome de dificultad respiratoria, pero en el paciente que
se diagnostico la coartacion a las 18 horas, lo primero
que se detecto fue un soplo sistolico y posteriormente apa-
recio la diferencia entre los pulsos de miembros superio-
res y miembros inferiores. Salvo en tres pacientes siempre
se encontro un pequenio soplo en el borde esternal izquier-
do y en region interescapular izquierda. Se encontro gra-
diente de presion de mas de 20 mm. de Hg entre MMSS
y MMII excepto en tres pacientes que no lo presentaron
inicialmente, pero si posteriormente.

Tres pacientes llegaron en choque cardiogénico, sin pul-
508 ni tensién arterial y anuria, y no respondieron a nin-
gun tratamiento.

Una vez hecho el diagndstico, se inicio tratamiento con
inotrépicos, oxigeno y prostaglandinas (12, 22) y poste-
riormente ya estabilizados después de estudio ecocardio-
grafico completo fueron llevados a cirugia excepto 6
pacientes que no alcanzaron a ser intervenidos, incluyen-
do los 3 que llegaron en choque cardiogénico.

En el electrocardiograma el hallazgo mas comun fue
la presencia de crecimiento del ventriculo derecho con des-
nivel negativo del ST en precordiales derechas (Fig. 10)

Figura 10. Electrocardiograma de un paciente con coartacion adrtica
severa a los 45 dias de vida, que muestra crecimiento importante del
ventriculo derecho y desnivel negativo del ST en precordiales derechas.
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y los Rx de torax mostraron cardiomegalia y congestion
venocapilar pulmonar o franco edema pulmonar (Fig.11).

El ecocardiograma confirmo el diagnostico en todos
los pacientes y permitié precisar la anatomia (Fig. 12A
vy B) de tal forma que pudieron ser llevados a cirugia so-
lo con este estudio, salvo uno que dejo dudas entre coar-
tacion severa e interrupcién del arco aodrtico (tenia
ademas, ductus, estenosis aortica, CIV e hipertension
pulmonar severa). A este paciente se le practico catete-
rismo y angiografia pero no se encontroé mayor informa-
cion en relacion con el ecocardiograma.

Once pacientes fueron llevados a cirugia y de estos, solo
uno fallecié (coartacion adrtica, ductus, estenosis aorti-
ca, CIV, e hipertensién pulmonar), mientras que de los
6 pacientes que no se alcanzaron a llevar a cirugia todos
fallecieron. A la mayoria se les practico una aortoplas-
tia con subclavia (Waldhausen) y solo a 2 se les practico
reseccion de la coartacion con anastomosis término ter-
minal. En ambos grupos la evolucién ha sido buena.

3. En la interrupcion del arco aortico el peso estuvo
entre 2.335 gr. y 2.800 gr. con promedio de 2.561 gr.;
fueron recién nacidos entre 37 y 39 semanas y en los an-
tecedentes maternos o edad gestacional no se encontré
nada significativo. Hubo 2 pacientes de sexo femenino
y un paciente de sexo masculino y los 3 pacientes se ma-
nifestaron con cuadro de dificultad respiratoria severa
e insuficiencia cardiaca severa al lo, 2o y 130 dias de vi-
da. Se encontré ademas pulsos disminuidos en miembros
inferiores hiperactividad de VD, 20. ruido aumentado de
intensidad y soplo sistélico I-11/VI en el borde esternal
izquierdo.
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En todos los pacientes se diagnosticd obstruccion se-
vera al flujo sistémico (posible coartacién), pero en nin-"
guno se sospechd la interrupcidn del arco aortico. Se ini-
cio tratamiento con 02, prostaglandinas (12, 22), inotropi-
cos, diuréticos y el diagnostico se preciso con estudio eco-
cardiografico. El deterioro fue progresivo y los tres
pacientes fallecieron rapidamente.

El Electrocardiograma no mostro un patrén de creci-
miento caracteristico, pero si fue constante la presencia
de trastornos de repolarizacion (Fig. 13).

Los Rx de térax mostraron cardiomegalia y conges-
tion venocapilar pulmonar (Fig. 14).

Figura 12A. Ecocardiograma gue muestra una coartacion aortica se-
vera tipo membrana sin compromiso del istmo aértico. AoD: Aorta
descendente. Asi : Subclavia izquierda ACI: Cardtida izquierda. Ao:
Aorta Ascendente.

Figura 11. Rx de térax de un paciente con coartaciéon adrtica severa,
que muestra cardiomegalia importante por crecimiento de cavidades
derechas y congestion venocapilar pulmonar .

Figura 12B. Ecocardiograma de uno de los pacientes con coartacion
severa con compromiso del istmo adrtico (ci), y de la aorta transversa
(flechas). asi: subclavia izquierda; aci: carotida izquierda, Ao: Aorta
ascendente la cual esta dilatada.
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Figura 13. Electrocardiograma de uno de los pacientes con interrup-
cion del arco aortico en el cual lo mas llamativo es la inversion de la
onda T. en DI y precordiales izquierdas.

Figura 14. Rx de térax de uno de los pacientes con interrupcion del
arco adrico que muestra cardiomegalia importante y congestion veno-
capilar.
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En el ecocardiograma de los tres pacientes se observo
ademas una estendsis aortica severa, una CIV grande, un
ductus grande e hipertension pulmonar severa.

A dos de los tres pacientes se practico estudio necrop-
sico confirmandose los hallazgos ecocardiograficos; un
paciente tenia interrupcion tipo B y el-otro Tipo C (Fig.
2By 2€).

4. Con estenosis aortica severa solo se encontraron
2 pacientes uno de sexo femenino a término y uno pre-
término y este asociado a sindrome de asplenia con dex-
trocardia y canal AV. El paciente nacido a término con
estenosis severa, tuvo un peso normal y a los tres dias
se manifestd con pulsos ligeramente disminuidos, hipe-
ractividad biventricular, RsCsRs con 2o ruido aumenta-
do de intensidad, click protosistolico y soplo efectivo
I11/V en el borde esternal izquierdo y se hizo el diag-
nostico clinico de estendsis valvular adrtica.

El electrocardiograma mostro crecimiento de cavidades
izquierdas (Fig. 15). Los Rayos X de torax mostraron

Figura 15. Electrocardiograma de uno de los pacientes con estendsis
aOTtica severa, que muestra crecimiento importante del ventriculo iz-
quierdo.
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cardiomegalia por crecimiento importante de VI y con-
gestion venocapilar pulmonar (Fig. 16).

El ecocardiograma confirmo el diagnoéstico de esteno-
sis aortica severa con gran hipertrofia del VI y ademas
crecimiento de Al y VD y se encontrd un gradiente trans-
valvular aoértico importante (Fig. 17).

El paciente a término se estabilizd, fue dado de alta
con controles y fallecio al tercer mes de vida subitamen-
te. Se practicé estudio necropsico confirmandose el diag-
nostico al encontrar una valvula aortica severamente
estendtica, hipertrofia marcada del ventriculo izquierdo
y fibroelastosis. (Fig. 4).

El paciente con atresia adrtica y fibroelastosis endo-
cardica fue diagnosticado in Gtero a las 29 semanas al
estudiarse un hidrops fetalis ocurriendo un ébito fetal 2
dias mas tarde. Se practico estudio necrdpsico confirman-
dose una atresia adrtica con ventriculo izquierdo pequeno
y auricula izquierda aneurismatica (Fig. 6A, B y C).

Comentarios

Las cardiopatias més frecuentes en el periodo del recién
nacido, las dividimos en 6 grupos (22):

— Obstrucciones severas al flujo sistémico

— Obstrucciones severas al flujo pulmonar

— Cortocircuitos de izquierda a derecha con resistencias
pulmonares bajas como el ductus del prematuro

— Discordancia ventriculo arterial (transposicion de
grandes arterias)

— Obstrucciones severas al drenaje venoso pulmonar

— Hipertension pulmonar persistente del recién nacido

Las obstrucciones severas al flujo sistémico son enti-
dades frecuentes en el periodo del recién nacido como se
demuestra en la literatura y como lo encontramos en los
primeros 20 meses de trabajo de la Unidad de Cardiolo-
gia Neonatal del Instituto Materno Infantil, siendo el gru-
po mas frecuente entre los diversos tipos de cardiopatias
(38 de 446 que equivale a un 8.5%), con un promedio
de 1.9 cardiopatias de este grupo por mes, lo que nos in-
dica su frecuencia en este periodo de vida.

Algo que merece la pena recalcar fue la frecuencia con
que se presentaron estas diferentes cardiopatias en ma-
dres jovenes siendo la mayoria de ellos el producto del
primer embarazo.

Con relacion al peso normal al nacimiento y el hecho
de que la gran mayoria fueran embarazos que llegaron
a término con un apgar relativamente bueno al nacimien-
to, se explica por el desarrollo aparentemente “‘normal’’
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Figura 16. Rx de torax del mismo paciente del electrocardiograma an-
teiror que muestra gran cardiomegalia por crecimiento principalmente
del VI y congestion venocapilar pulmonar.

Figura 17. Ecocardiograma de uno de os pacientes con estenosis aorti
ca severa. Se observa la severa estendsis valvular. Aoa: Aorta ascen-
dente, Al: Auricula izquierda VD: Ventriculo izquierdo.

durante la vida intrauterina debido al patréon de circula-
cion fetal que permite un buen desarrollo en pacientes
con este tipo de cardiopatias, pues simplemente la ma-
yoria del flujo es desviado a través del ventriculo dere-
cho (no sélo el proveniente de la cava superior, sino
también gran parte del proveniente de la cava inferior),
el cual pasa luego a la aorta descendente y a la ascenden-
te a través del ductus (31) (Excepto en la interrupcion del
arco aortico en que todo este flujo pasa a la aorta des-
cendente). Respecto al cuadro clinico fue muy semejan-
te en los diferentes tipos de cardiopatia y ello se explica
porque la fisiopatologia es comun a todos ellos (30). Se
inicio en general con sindrome de dificultad respiratoria,
lo que llevd a que en varios de nuestros pacientes la pri-
mera sospecha fuera de una patologia pulmonar, lo que
no es raro por la frecuencia con que se encuentran ester-
tores alveolares a la auscultacion pulmonar. Sin embar-
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go, son pacientes que rapidamente hacen insuficiencia
cardiaca congestiva que progresa a un choque cardiogé-
nico, lo que orienta al diagnostico de la cardiopatia; pero
lo importante es la deteccion precoz antes de que el pa-
ciente llegue al estado de choque porque en estas condi-
ciones las posibilidades de respuesta al tratamiento dis-
minuyen significativamente como lo confirman los tres
pacientes con coartacion que llegaron en choque y falle-
cieron. Un hallazgo clinico que ayuda mucho a sospe-
char el diagnostico es la alteracion de los pulsos como
lo pudimos corroborar, encontrandose ausentes o muy
disminuidos en forma generalizada en el sindrome de co-
razon izquierdo hipoplasico, aunque pueden ser palpa-
bles en miembros inferiores y ausentes en los superiores.
En la coartacion aortica y en la interrupcion del arco aor-
tico son saltones en miembros superiores y ausentes o dis-
minuidos y retrasados en miembros inferiores; ademas,
se encuentran gradientes de presion en la toma de la ten-
sion arterial. Debe siempre tenerse en cuenta que los cam-
bios en los pulsos inicialmente (en el periodo postnatal
inmediato) pueden no ser tan marcados por la presencia
de un ductus grande. En la estenosis adrtica los pulsos
estan disminuidos pero no en forma tan marcada como
en el sindrome de corazdn Izquierdo Hipoplasico, aun-
que todo depende de la severidad de la estendsis; ade-
mas se asocia con frecuencia a un click protosistélico y
a un soplo eyectivo intenso, facilitindose el diagnostico
clinico.

Desde el punto a de vista clinico se presentaron otras
diferencias en los tipos de cardiopatia sefalados: en el
sindrome de corazon izquierdo hipoplasico la manifes-
tacion fue mas temprana (tres primeros dias en la mayo-
ria) y el deterioro fue rapido y progresivo con mortalidad
del 100%. En la coartacion adrtica el cuadro clinico se
manifestd un poco mas tardiamente (promedio de 9.7
dias), pero el deterioro puede también ser muy rapido co-
mo se demuestra con los tres pacientes que llegaron en
choque cardiogénico y fallecieron. En la interrupcién del
arco aodrtico la manifestacion también es precoz (prime-
ros 5 dias generalmente) con deterioro rapido y progre-
sivo e insuficiencia cardiaca de muy dificil manejo.

La estenosis aortica por el contrario se manifiesta con
un cuadro menos agresivo y da tiempo para el manejo
(2 pacientes previos no incluidos en esta serie se logra-
ron manejar hasta su cirugia a los 4 meses y ocho meses
respectivamente. El primero de estos esta vivo y evolu-
cionando bien, mientras que el segundo fallecié durante
la cirugia).

En relacion con el electrocardiograma hubo también
algunas diferencias en los distintos tipos de cardiopatia:
En la coartacion adrtica hubo clara dominancia ventri-
cular derecha en la mayoria de los pacientes (Fig. 10) ;
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Figura 18. Pieza anatdémica de una cuartacidn adrtica cardiomiopatia
hipertrofica asociada. Obsérvese la severa hipetrofia de las paredes del
ventriculo izquierdo VI. Ao: Valvula adrtica estenotica, M: Valvula
mitral.

Vs vé

vl v2 ¥3 Vi

Figura 19. Electrocardiogramade un paciente con coartacion aortica
severa que presenté un infarto miocardico a los 54 dias de vida. (Com-
probacién necrdpsica). Obsérvese el desnivel positivo del ST en pre-
cordiales izquierdas.

por el contrario, si se encuentra clara dominancia ven-
tricular izquierda debe de pensarse en una patologia aso-
ciada, siendo frecuente en estos casos la presencia de una
cardiomiopatia hipertrofica o estenosis adrtica (Fig. 18)
. Debe tenerse en cuenta que en esta patologia pueden
presentarse infartos como el que se observa en el elec-
trocardiograma de la Fig. 19.

En el sindrome de corazon izquierdo hipoplasico tam-
bién se encuentra dominancia ventricular derecha fran-
ca, con minimas fuerzas ventriculares izquierdas en el tipo
I (Fig. 7) pero mas significativas en el tipo II y en el tipo
IIT como se demostrd en un estudio previo en el que en-
contramos ademas 16 infartos en 50 casos, no siendo ra-
ro encontrar ondas T negativas en DI, AVL y precordia-
les izquierdos. En la interrupcion del arco aortico nos
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llamo la atencidn que la dominancia de fuerzas ventricu-
lares derechas no fue notoria, pero si fue constante la pre-
sencia de ondas T negativas en DI, AVL, V5 y V6,
haciéndonos sospechar que es frecuente la presencia de
lesion miocardica (Fig. 13). A diferencia de los grupos
anteriores, en la estendsis adrtica severa, predominan las
fuerzas ventriculares izquierdas con pocas fuerzas ven-
triculares derechas (Fig. 15), lo que se correlaciona cla-
ramente con la severa hipertrofia del VI que existe, como
se observa en la (Fig. 4A). ’

Estos hallazgos electrocardiograficos nos ayudan en es-
ta forma a orientar el diagnostico, pero mas a sospechar
la presencia de compromiso miocardico con lesiones is-
quémicas o infartos.

En el analisis de los Rayos X de torax por el contra-
rio no encontramos hallazgos que nos permitan separar
las diferentes cardiopatias, salvo la estenosis adrtica se-
vera, pues mientras esta Gltima nos mostrd gran creci-
miento del ventriculo izquierdo y congestion venocapilar
pulmonar (Fig. 16), las demas cardiopatias mostraron
gran cardiomegalia por crecimiento de cavidades dere-
chas, y congestion venocapilar pulmonar. (Fig. 9, 11

y 14). .

\

Indudablemente el estudio ecocardiografico completo
incluyendo el modo - M, Bidimensional y Doppler, es
el examen mas preciso para la valoracion de estos pacien-
tes pues no sélo nos permite confirmar el diagndstico,
sino también precisar los detalles anatémicos que son ne-
cesarios para el precedimiento quirurgico del paciente.
Claro esta que para lograr esta precisidn se necesita que
el examen sea realizado por un cardiélogo pediatra con
experiencia y conocimiento profundo de las cardiopatias

congénitas, ademas, de contar con un excelente equipo

incluyendo transductores de alta frecuencia (7.5 e inclu-
so 10 MHz). De esta forma, creemos que los recién naci-
dos con coartacion e interrupcion del arco adrtico pueden
ser llevados a cirugia sin cateterismo como es nuestra con-
ducta y como lo hicimos con 10 de los 11 pacientes, pre-
cisando la anatomia del arco aodrtico, ductus y troncos
supraaorticos como se puede obsevar en las (figs. 12A
y B), hallazgos que fueron corroborados en la cirugia.

En el caso que se practico cateterismo, el ecocardiogra-

ma aportd mayor informacioén que el cateterismo.

~ El cateterismo cardiaco es conveniente evitarlo si es po-
sible en estos recién nacidos por el riesgo que ello impli-
ca pues con frecuencia salen muy deteriorados del pro-
cedimiento. Sin embargo, si queda alguna duda después
de practicado el estudio ecocardiografico se debe realizar
el cateterismo tratando de que el procedimiento sea lo
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mas corto posible, solamente con el fin de aclarar las du-
das que existan. ‘

Es importante sefialar como se demuestra en este ana-
lisis que este grupo de cardiopatias origina un cuadro cli-
nico muy grave que sin tratamiento adecuado y oportuno
conlleva una mortalidad practicamente del 100%, con
el agravante que atin con un diagndstico precoz, manejo
quirargico adecuado y cirugia oportuna la mortalidad es
relativamente alta excepto la coartacion aoértica.

Conclusiones

* Las obstrucciones severas al flujo sistémico en el neo-
nato constituyen un grupo de cardiopatias frecuente,
siendo el principal en los primeros 20 meses de fun-
cionamiento de la Unidad de Cardiologia Neonatal del
Instituto Materno Infantil. ‘

* La mortalidad es muy alta, excepto en los pacientes
con coartacién aortica diagnosticados y tratados en
forma adecuada y oportuna.

* La deteccidn precoz de estas cardiopatias es esencial
para mejorar su supervivencia y para ello debemos ha- -
cer un examen cardiovascular completo en todo recién
nacido, sin dejar nunca de palpar correctamente los
pulsos, aunque lo ideal seria el diagnéstico “‘in utero”’.

* En el manejo médico de estos pacientes es muy im-
portante el uso de prostaglandinas puesto que se trata
de cardiopatias ductus dependientes.

* Los recién nacidos con coartacién adrtica deben ser
llevadas a cirugia una vez se logren estabilizar.

* FEl cateterismo cardiaco conviene evitarlo en estos pa-
cientes dado el riesgo que implica, pues estos recién
nacidos pueden ser llevados a cirugia solamente con
un estudio ecocardiografico completo practicado por
personal experimentado y contando con un excelente
equipo. Sin embargo, si al practicar el ecocardiogra-
ma queda alguna duda, debe realizarse el cateterismo
cardiaco.

* Llamo la atencion la alta frecuencia con que se pre-
sento esta patologia en hijos de madres jovenes y pri-
migestantes.
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