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RESUMEN

Se reporta caso clinico de un paciente de 13 dias de vida, de 3.3
kg con diagnéstico de sindrome de ventriculo izquierdo hipo-
plésico estratificado como riesgo alto por su presentacién con
choque cardiogénico; es llevado a procedimiento hibrido palia-
tivo I, con cerclaje bilateral de arterias pulmonares y stent en
el conducto arterioso como una nueva alternativa de alta efec-
tividad y baja morbimortalidad en este grupo de pacientes.

Palabras clave: Sindrome de ventriculo izquierdo hipoplési-
co, cerclaje pulmonar, stent.

INTRODUCCION

El sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico fue
descrito en detalle por primera vez en 1950.1:2 Las
estrategias quirargicas fueron introducidas alrede-
dor de 1980 en forma de estados de paliacién o tras-
plante cardiaco por Bailey.*® Estadios comparativos
en las dos opciones, ya sea paliativo o trasplante
cardiaco, tienden a mostrar equivalencia en pronds-
tico a mediano y largo plazo.? Factores tales como la
experiencia local y la disponibilidad de 6rganos do-
nantes son tomados en cuenta para la decision defi-
nitiva. La circulacién ductus dependiente requiere
una pronta decisiéon terapéutica. El prondstico del
procedimiento Norwood estadio I ha mejorado du-
rante la iltima década, sin embargo la mortalidad
temprana en los interestadios permanece alta.?

* Pediatra Intensivista, Fellow Cardiologia Pediatrica.
w#,%%% Cardidlogos Pediatras Hemodinamistas
##%% Fellow Cardiologia Pediatrica.
#axxk Cirujano Cardiovascular.
waxxaxk Pediatra Cardiblogo Ecocardiografista.

Unidad de Cuidados Intensivos Pediatrica Cardiovascular.

ABSTRACT

We report a 13th day baby, weighting 3.3 kilograms, with the
diagnosis of hypoplastic left heart syndrome, classified as a
high risk, because he presented with a cardiogenic shock. The
baby was taken for a palliative type I hybrid procedure, with
bilateral pulmonary artery banding and a stent in the ductus
arteriosus, as a new alternative, with a high efficiency and a
low morbidity and mortality in this kind of patients.

Key words: Hypoplastic left heart syndrome, pulmonary
banding, stent.

La temprana morbilidad y mortalidad tiende a ser
atribuida principalmente a la no proteccion de la cir-
culaciéon pulmonar y sistémica que es exclusiva del
ductus arterioso; por lo tanto, el primer estadio de
Norwood necesita ser realizado tempranamente.

Pacientes con sindrome de ventriculo izquierdo hi-
poplasico estratificados de alto riego que presentan
insuficiencia tricispide severa, disfuncién ventricu-
lar derecha severa, septum interatrial severamente
restrictivo, presentaciéon tardia, peso < 2 kg, hipo-
plasia del arco aértico < 2 mm, presentacion en cho-
que cardiogénico y ventriculos izquierdos hipoplasi-
cos complejos son considerados candidatos para la
realizacion de la paliacion hibrida (cirugia-cateteris-
mo).”8 La expectativa de vida de estos pacientes so-
metidos a reparaciéon quirdrgica tiende a estar en un
rango del 35-42% en centros de alto volumen.15

La colocacién de stent en el ductus, cerclaje en las
arterias pulmonares y atrioseptostomia, fueron des-
critos por primera vez por Gibbs!! y posteriormente
por otros centros,12:13-15,17

El siguiente es el reporte de la experiencia de un
paciente con diagnéstico de sindrome de ventriculo
izquierdo hipoplasico en quien se realizé el primer
procedimiento hibrido en el Servicio de Cardiologia


http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm
http://www.medigraphic.com/medi-artemisa
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Pediatrica de la Clinica Cardiovascular Santa Maria
en Medellin, Colombia.

CASO CLINICO

Paciente de 4 dias de vida, producto de primer emba-
razo, madre de 19 anos, control prenatal normal,
parto vértice espontaneo, 40 semanas de gestacion,
Apgar mayor de 7 al minuto y a los 5 minutos, peso
al nacer 3.3 kg, talla: 50 cm. Dada de alta al segun-
do dia de vida. A los 4 dias sintomatologia respirato-
ria progresiva, que se traduce en falla respiratoria y
disfuncién miocardica, remitida a nuestro centro con
diagnéstico de choque cardiogénico y falla organica
multisistémica. Se realiza ecocardiografia que repor-
ta: Sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico,
atresia valvular aortica, atresia valvular mitral, fo-
ramen oval permeable y conducto arterioso en via de
cierre. Se inicia ventilacién mecanica, prostaglandi-
na, dopamina y por falla renal antirica se comienza
terapia de reemplazo renal con dialisis peritoneal por
7 dias, presenta disfuncién hepéatica por elevacion de
transaminasas y se recupera de su proceso de com-
promiso multiorganico, para ser llevado a procedi-
miento hibrido a los 13 dias de vida.

Bajo anestesia general con sevorane, fentanilo y
vecuronio se realizé en la sala de hemodinamica pro-
cedimiento:

Por esternotomia media se realiza abordaje, di-
secciéon de arterias pulmonares derecha e izquier-
da, se coloca cerclaje de 3.5 mm con goretex
(PTEF) en cada rama, iniciando con la rama de-
recha y luego la izquierda, con saturacién a los
10 minutos entre 70 y 80%; posteriormente a tra-
vés de tronco de la arteria pulmonar se coloca sis-
tema 7 F y se realiza arteriografia pulmonar para
delimitar el conducto arterioso, cuyo extremo
pulmonar midié 7.9 mm, el extremo aértico 7.5
mm y longitud de 20 mm. Se avanzé guia de so-
porte 0.035 mm hasta aorta descendente, se avan-
za stent premontado Palmaz Génesis PG1990 PPS
(longitud 19 mm, didmetro 9 mm) cubriendo com-
pletamente el conducto arterioso y se procede a
su implantacién sin complicaciones y se traslada
a la Unidad de Cuidados Intensivos Pediatrica
Cardiovascular (Figuras 1y 2).

MANEJO POSTOPERATORIO

Después del procedimiento hibrido regresa a la
Unidad de Cuidados Intensivos con goteo de nora-
drenalina 0.1 wg/kg/minuto y milrinone 0.5 ug/kg/

Figura 1. Proyeccion lateral donde se observa tronco de arteria
pulmonar, el conducto arterioso y la rama izquierda de la arteria
pulmonar con el cerclaje proximal.

Figura 2. Proyeccion lateral donde se observa el stent Palmaz gé-
nesis premontado 1990 PPS cubriendo completamente el conducto
arterioso.

minuto; el paciente se deja en IMV por 24 horas
con infusién de fentanilo, se inicia destete ventila-
torio a las 24 horas sin complicaciones, adicional-
mente se mantiene infusién de heparina 300/unida-
des/kg/dia por 48 horas, se inicia via enteral, se
suspende catecolaminas e inodilatadores y se adi-
ciona ASA 5 mg/kg/dia. Se realiz6 ecocardiografia
a las 24 horas que muestra stent en el conducto en
posicién adecuada, buena funcién, no gradientes
en aorta descendente y cerclaje pulmonar bilateral
en posicion (Figuras 3y 4).
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Figura 3. Proyeccidn 4 camaras, se observa hipoplasia severa del
ventriculo izquierdo.

Figura 4. RX de torax, proyeccion AP. Se observa cardiomegalia,
stent en posicion ductal, flujo pulmonar normal.

El paciente es dado de alta 5 dias postprocedi-
miento con controles semanales hasta cumplir alre-
dedor de los 3 a 4 meses para realizar el estadio II.

DISCUSION

La meta en el manejo del procedimiento hibrido para
pacientes con sindrome de ventriculo izquierdo hipo-
plasico es preservar la funcién ventricular, creci-
miento normal y desarrollo especialmente del lecho
vascular pulmonar con minima morbilidad y mortali-
dad. La circulacién extracorpérea en los neonatos
puede tener efectos deletéreos en la funcién neurol6-
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gica y con el desarrollo de procedimientos hibridos se
traslada la cirugia a etapas mayores del desarrollo
(periodo de lactante) pudiendo evitar alteraciones
neurolégicas.

Este procedimiento hibrido fue reportado por dos
grupos inicialmente: Gibbs y colll en 1993 en 4 pa-
cientes y Akintuerk y col!2 en el 2002 con 11 pa-
cientes. Similares técnicas y resultados han sido
publicados por otros autores.l” Este es el primer
procedimiento hibrido realizado en nuestro Servicio
como parte del manejo paliativo de pacientes con
sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico con
riesgo alto.

Se prefiere colocar inicialmente el cerclaje de las
pulmonares con el fin de controlar el flujo pulmo-
nar y mejorar la perfusion sistémica, después se
coloca el stent a través del tronco pulmonar evi-
tando las posibles complicaciones hemodinamicas
al pasar el catéter por la valvula tricispide o pul-
monar.

El cerclaje de las pulmonares se debe crear con
tubo PTFE de 3 a 3.5 mm de acuerdo al peso del pa-
ciente con alta efectividad y bajo riesgo y la coloca-
cion del stent posterior al cerclaje para evitar la po-
sibilidad de migracién y sélo se debe realizar antes
como terapia de rescate en pacientes con choque car-
diogénico con poca respuesta al uso de prostaglandi-
na. Se espera que este procedimiento mejore la sobre-
vida de los pacientes con sindrome de ventriculo
izquierdo hipoplasico con alto riesgo, peso menor de
2.5 kg, aorta ascendente < 2 mm, presentaciéon con
choque, pobre funcién ventricular, insuficiencia tri-
cispide y comunicacién interatrial restrictiva.®11

Una desventaja podria observarse en este procedi-
miento y es la disminucion de la perfusion cerebral y
coronaria por estenosis de la unién entre la aorta as-
cendente y el arco aértico por desplazamiento del
stent. La estenosis es una contraindicacion para este
procedimiento.!6

En conclusién, el estadio hibrido I es un procedi-
miento paliativo como opcién valida en los neonatos
con sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico de
riesgo alto, como sucedié en nuestro paciente cuya
presentacion fue el choque cardiogénico.
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