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Introducción

Las malformaciones congénitas más frecuen-
tes son las cardiopatías congénitas. Con 

base en la natalidad de nuestro país, se calcula 
que alrededor de 10 mil a 12 mil niños presen-
tan algún tipo de malformación cardiaca.1 La 
cardiopatía congénita del ventrículo único se 
estima es el 1% de todas las cardiopatías congé-
nitas en lactantes.2 La cardiopatía del ventrículo 
único está relacionada con un defecto en la for-
mación del tabique interventricular y posición 
anómala de las grandes arterias. El tratamiento 
médico-quirúrgico es un método paliativo más 
que de corrección. El abordaje quirúrgico con-

siste en la combinación del procedimiento de 
Glenn y Damus-Kaye-Stansel-Álvarez para la 
obstrucción del tracto de salida sistémico. Éste 
tiene una mortalidad global de hasta 38% en 
edad temprana y es exponencial entre mayor 
sea la edad del paciente.3,4

Se presenta el caso clínico de un paciente 
masculino de 4 años de edad con antecedente 
de ventrículo único, así como transposición de 
grandes vasos, válvula común auriculoventricu-
lar y situs ambiguos. Fue sometido a cirugía para 
bandaje pulmonar paliativo y posteriormente 
a cirugía de Glenn más Damus-Kaye-Stansel-
Álvarez después de la cual fue recibido en la 
Unidad de Terapia Intensiva Pediátrica (UTIP) 

RESUMEN

Las cardiopatías congénitas son las malformaciones más 
frecuentes en México. La cardiopatía congénita de ven-
trículo único se estima es el 1% de todas las cardiopatías 
congénitas en lactantes. Se presenta el caso de un paciente 
masculino de 4 años de edad con diagnóstico de ventrículo 
único, transposición de grandes vasos, válvula común 
auriculoventricular, y situs ambiguus. Fue sometido a 
cirugía de Glenn más Damus-Kaye-Stansel-Álvarez. 
Posteriormente ingresó a la Unidad de Terapia Intensiva 
Pediátrica del Hospital «Dr. José Eleuterio González» don-
de cursó con hipertensión pulmonar severa e insuficiencia 
cardiaca. Estas complicaciones están descritas como las 
más comunes en pacientes con tratamiento quirúrgico 
diferido a mayor edad, como es el caso de este paciente. 
El paciente fue posteriormente egresado a los 20 días con 
adecuado estado funcional.

ABSTRACT

Congenital heart diseases are the most common malfor-
mations in Mexico. Single ventricle disease is estimated 
to be 1% of all congenital cardiac defects among infants. 
We report the case of a four-year-old boy with a single 
ventricle, transposition of the great vessels, a common 
atrioventricular valve, and situs ambiguus, who underwent 
Glenn and Damus-Kaye-Stansel-Álvarez surgery. He was 
subsequently admitted to the Pediatric Intensive Care 
Unit of the «Dr. José Eleuterio González» Hospital with 
severe pulmonary hypertension and heart failure. These 
complications have been reported to be the most frequents 
in patients with delayed surgical treatment at older ages, 
as in the case of our patient. He was discharged from our 
hospital 20 days later with a suitable functional status.
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del Hospital «Dr. José Eleuterio González». Pos-
teriormente es egresado con adecuado estado 
funcional con una clasificación de Ross grado 2.

Caso clínico

El paciente es un niño de 4 años de edad 
quien fue diagnosticado con ventrículo único, 
transposición de grandes vasos, válvula común 
auriculoventricular, situs ambiguos e hiperten-
sión pulmonar a los dos meses de vida por 
ecocardiografía.

Se sometió a bandaje pulmonar a los dos 
meses de vida con dos internamientos subse-
cuentes por insuficiencia cardiaca y neumonía 
adquirida en la comunidad; además se diag-
nosticó sordera congénita. Se plantea hasta los 
cuatro años de vida manejo quirúrgico para 
mejorar la calidad de vida, clasificándose en 
clase funcional Ross III. El paciente ingresó con 
un peso de 16.3 kg, talla de 97 cm, superficie 
corporal total (SCT) 0.72 m2.

Entró a quirófano el 29 de enero de 2014 
para realizar un procedimiento de Damus-
Keye-Stancel con conexión cavo pulmonar 
(Glenn) y retiro de bandaje pulmonar.

Durante el procedimiento, el paciente fue 
sometido a circulación extracorpórea por 2 
horas y 29 minutos con pinzamiento aórtico 
total de 93 minutos, presentando un sangrado 
total de 350 mL. Se le dio apoyo con adrenalina 
a dosis de 0.1 μg/kg/min y milrinona a dosis de 
0.37 μg/kg/min. Durante la cirugía se mantuvo 
con diuresis de 119 mL/m2/hora durante las seis 
horas que permaneció en quirófano. Se colocó 
sonda torácica pleural y mediastinal. Se empa-
quetó y pasó a terapia intensiva pediátrica, con 
cierre esternal diferido por importante edema 
e imposibilidad de cierre torácico.

Durante su estancia en terapia intensiva, el 
paciente presentó acidosis mixta, además de 
hipoxemia severa secundaria a hipertensión 
pulmonar severa, datos de bajo gasto cardiaco 
e insuficiencia cardiaca, la cual fue corregida 
con soporte de óxido nítrico a las 48 horas de su 
estancia en la UTIP y durante seis días más para 
manejo de hipertensión pulmonar severa a do-
sis de 10 ppm, disminuyendo progresivamente. 
Así mismo, fue necesario un incremento de 
aminas en las primeras horas postquirúrgicas, 
utilizando milrinona 1 μg/kg/min, norepinefrina 

Figura 1. Valores de albúmina y creatinina séricos.
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Figura 2. Valores de gasometrías venosas.
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0.35 μg/kg/min, adrenalina 0.2 μg/kg/min, va-
sopresina 0.0003 miliunidades/kg/h, e infusión 
de furosemida 0.4 mg/kg/h. Con estas medidas 
presentó una mejoría en su estado metabólico 
(Figura 1 y Cuadro I).

Inicialmente se mantiene con anestesia por 
cierre esternal diferido. Posteriormente se le dio 
sedación profunda. Permaneció un total de 11 
días en ventilación mecánica logrando la extuba-
ción programada sin déficit neurológico (Figura 
2). Entonces se le colocó una mascarilla con 
flujo de oxígeno, saturando por pulso-oximetría 
entre 75 a 80%. No presentó datos de dificul-
tad respiratoria o complicaciones asociadas. 
Posteriormente cursa asintomático. Se tomó 
ecocardiograma de seguimiento que mostró una 
adecuada fracción de eyección con una disfun-
ción valvular residual, hipertensión pulmonar 
residual moderada y Glenn permeable.

El paciente finalmente se egresa de la Tera-
pia Intensiva Pediátrica 20 días después de su 
ingreso con adecuado estado funcional Ross 2, 
únicamente con apoyo de diurético a base de 
furosemida a dosis de 0.5 mg/kg/dosis.

Discusión

Las cardiopatías congénitas ocupan el sexto 
lugar de muerte infantil en menores de un año 
y la tercera causa de muerte en nuestro país 
en niños entre uno y cuatro años de edad de 
acuerdo con el reporte de mortalidad infantil 
del Instituto Nacional de Estadística y Geografía 
(INEGI).1

La cirugía de Damus-Kaye-Stansel-Álvarez 
es un procedimiento quirúrgico utilizado 
para aliviar obstrucciones del tracto de salida, 
mientras que el suministro sanguíneo a la 
arteria pulmonar se establece por medio de 
una anastomosis cavopulmonar (Glenn).3-8 
La combinación de estos dos procedimientos 
conlleva una mortalidad global de hasta 38%.5,6

El objetivo principal del tratamiento quirúr-
gico paliativo es mejorar la calidad de vida en 
esta patología congénita.5 Cuando es diagnos-
ticado y tratado en forma temprana se pueden 
evitar complicaciones como hipertensión 
pulmonar e insuficiencia cardiaca, tal como 
lo presentó el paciente. La edad y el peso del 
paciente son factores determinantes para la 
sobrevivencia.5
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Conclusiones

El desapego en la atención de este paciente 
posterior al bandaje pulmonar, retardó el tra-
tamiento quirúrgico temprano, por lo que pre-
sentó un cuadro clínico franco de insuficiencia 
cardiaca, hipertensión pulmonar y desnutrición, 
lo que incrementa la morbilidad asociada con el 
tratamiento quirúrgico en estos pacientes.
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