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Ventriculo Unico con valvula auriculo ventricular comun con atresia pulmonar
y drenaje andmalo en el recién nacido. Reporte de Caso

Single ventricle with common ventricular atrium valve with pulmonary atresia
and abnormal drainage in the newborn. Case Report
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RESUMEN

Las cardiopatias representan las malformaciones congénitas mas frecuentes. Con una incidencia de 8 a 10 por 1,000 recién nacidos
vivos, siendo el riesgo de padecerlas 2-3 veces superior en los recién nacidos pretérmino. Aproximadamente, en la mitad de estos
pacientes la clinica comienza en el periodo neonatal. El corazén univentricular es una cardiopatia congénita poco frecuente, los
pacientes con un desarrollo adecuado del arbol pulmonar pueden ser subsidiarios de un trasplante cardiaco, en caso de estar con-
traindicadas las técnicas habituales de paliacion. Se reporta el caso de recién nacida con diagnéstico de cardiopatia prenatal, con
cianosis, desaturacion y soplo sistélico efectivo en area pulmonar. Se realiza angiotomografia y ecocardiograma reportando valvula
AV comun, ventriculo Unico de morfologia izquierda y atresia valvular pulmonar. El paciente requirié infusion de prostaglandinas,
cirugia paliativa a base de fistula blalock-taussig modificada izquierda, a las 2 semanas presenta crisis hipdxica sin reversion exitosa
y fallece el paciente.

Palabras clave: Cardiopatia congénita, ventriculo Unico, atresia pulmonar y drenaje anémalo.

ABSTRACT

Heart disease represents the most common congenital malformations. The incidence of 8 to 10 per 1,000 live newborns, being the
risk of suffering them 2-3 times higher in preterm newborns. Approximately half of these patients the clinic begins in the neonatal
period. Univentricular heart is a rare congenital heart disease, patients with adequate lung tree development may be subsidiary to a
heart transplant, if the usual palliation techniques are contraindicated. The case of a newborn with a diagnosis of prenatal heart
disease, with cianosis, desaturation and effective systolic murmur in the pulmonary &rea is reported. The tomography and echocardi-
ogram angiogram reporting common AV valve, single ventricle of left morphology and pulmonary valvular atresia. The patient required
prostaglandin infusion, palliative surgery based of left modified Blalock-Taussing fistula, at 2 weeks hypoxic crisis without successful
reversal and the patient dies.

Key words: Congenital heart disease, single ventricle, pulmonary atresia and abnormal drainage.

Introduccion con una incidencia del 2% en las series fetales
Segun estudios realizados en EUA el ventriculo y representando el 1% de los casos de cardio-
anico es una malformacion congénita compleja patias congénitas en lactantes.!

que se manifiesta en 5 de cada 100 000 nacidos _ .
_ Alrededor de la mitad de los niflos afectados
Vvivos, de estos casos cerca de un 70 a 80% pre- _ . _ _
] . o mueren durante el primer afio de vida si no se
senta un ventriculo morfolégicamente izquierdo, )
trata. El 80% de estos pacientes desde el punto
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de vista morfolégico, presentan un ventriculo
anico semejante a la cavidad ventricular iz-
quierda, separada de una cavidad infundibulo
de salida por un tabique bulboventricular. En
esta anomalia la sangre venosa sistémicay pul-
monar se mezcla en la camara ventricular, dado
como resultado la hipoxia general del paciente

e insuficiencia cardiaca.l

El ventriculo Unico se da por un fallo en la for-
macion del tabique IV, es excepcional y produce
un corazon con tres cavidades. Casi siempre se
acompanfa de relaciones anormales en la posi-
cion de las grandes arterias, dextrocardia, este-
nosis valvular o sub-valvular pulmonar, esteno-
sis sub-aortica, conexidn venosa pulmonar ano-

mala total o parcial y coartacion de la aorta.? 3

Las cardiopatias congénitas cianéticas constitu-
yen un grupo heterogéneo, siendo su caracte-
ristica comun la presencia de cortocircuito de
derecha a izquierda a nivel cardiaca, con la con-
siguiente hipoxemia, manifestada clinicamente

por cianosis marcada en la piel y mucosas.®

El tratamiento consiste en una infusion de
PGE1 tan pronto como se sospeche el diagnés-
tico para mantener la permeabilidad del con-
ducto arterioso durante la exploracion cardiaca

y la intervencion. 4

En cuanto a lo quirargico, las técnicas quirargi-
cas mas utilizadas para este cuadro clinico son:

la operacion de Blalock-Taussig que consiste

en la seccion de la arteria subclavia y anasto-
mosis termino-lateral con la arteria pulmonar del

mismo lado.

Reporte de caso

Se trata de un paciente femenino recién nacido
de término que acude referida del hospital de
segundo nivel por cardiopatia congénita.
Hija de madre de 28 afos. Religion catdlica, es-
tado civil union libre, ocupacién ama de casa.
Hemotipo o (+), niega toxicomanias, niega en-
fermedades crénicas. Producto de la primera
gesta con inicio de control prenatal desde el pri-
mer mes con 5 consultas y 8 ultrasonidos, se
refiere de manera verbal diagnéstico prenatal
de hipoplasia de ventriculo derecho e isome-
rismo. Nace en hospital el dia 26/04/2021 a las
10:45 horas por via abdominal por cesérea pro-
gramada por patologia de base, de 39 semanas
de gestacion por Capurro. Se refiere de dificil
extraccion por lo cual se emplea maniobra de
Kristeller, se obtiene producto Unico vivo vigo-
roso por lo cual se da pinzamiento tardio de 60
segundos, se dan pasos iniciales de reanima-
cion, asi como aplicacién de profilaxis con vita-
mina k y cloranfenicol. Apagar 8/9 y Silverman
Anderson 0/0. Se pasa a transicion por cianosis
central y spo2 de 78% a los 10 minutos.

Inicia su padecimiento actual posterior a su na-
cimiento al no cumplir con saturaciones prede-
terminadas a los 10 minutos de vida extraute-

rina, con cianosis central; por lo cual se pasa a
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transicion en donde inician con fase 1 de venti-
lacion con puntas nasales a 1 litro, asi mismo
por antecedente de infeccién de vias urinarias
materna se inicia con manejo para sepsis neo-
natal temprana, en base a amikacina y ampici-
lina. Debido a ecografia se envia a esta unidad

para su valoracion.

A la exploracion fisica paciente tiene como rele-
vante sin presencia de ingurgitacion yugular,
torax cilindrico, simétrico, campos pulmonares
bien ventilados, murmullo vesicular audible, rui-
dos cardiacos con primer ruido aumentado de
tono, segundo ruido con desdoblamiento no
permanente. Soplo sistolico eyectivo en area
pulmonar irradiado a la punta I1l/IV con compo-
nente de tercer ruido y soplo mesodiastélico.
Precordio activo, no se palpa esplenomegalia y
presencia de hepatomegalia 3 cm por debajo
del reborde costal, ausencia de red venosa co-

lateral.

Se realiza radiografia de térax en donde se
aprecia silueta cardiaca en “bota”, silueta car-
diaca aumentada de tamafio, arco izquierdo
pulmonar excavada y la puta levantada. Ramas
pulmonares visibles. Con manejo a base de
PGE1l que se encuentra en infusion a 0.2
mcg/kg/min.

Se realiza Angiotomografia (figura 1) la cual re-
porta retorno venoso total tipo Ill, venas pulmo-
nares que drenan en un tronco comun venoso

descendente en sentido vertical que se extiende

hacia el sistema porta y se logra visualizar flujo
hacia las venas suprahepaticas a nivel de venas
pulmonares del lado derecho, no se logro iden-
tificar claramente la vena cava inferior. En la fi-
gura 2 , Se logra visualizar un arco aértico del
lado derecho con descenso de aorta toracica
descendente derecha, asimismo se logra iden-
tificar estenosis del tronco de arteria pulmonar
las cuales reciben flujo de un arco aértico iz-
quierdo, el cual drena hacia la rama de las arte-
rias pulmonares con un elemento vascular tor-
tuoso irregular a este nivel. Hepatomegalia im-
portante, malformacion en arco adrtico derecho,
hipoplasia del tronco de las arterias pulmonares
las cuales estan recibiendo flujo de un arco aér-
tico izquierdo con un elemento vascular tor-
tuoso, asi mismo se logra visualidad una cavi-
dad ventricular del lado derecho con aparente

doble salida, no se visualiza el bazo.

Figura 1. Angiotomografia con retorno venoso total
tipo Il
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Figura 2. Angiotomografia con arco aértico del
lado derecho con descenso de aorta toracica
descendente derecha

El dia 1 de su ingreso se realiza el ecocardio-
grama como se observa en la imagen (figura 3),
muestra 1. Situs ambiguo 2. yuxtaposicion aor-
tica cava a la izquierda, 3. Interrupcién del seg-
mento hepético de cava 4. Auricula Unica con
remanente del tabique interauricular 5. Valvula
AV comun 6. Ventriculo unico de morfologia iz-
quierda 7. Atresia valvular pulmonar 8. Tronco
pulmonar hipoplasico de 3.2 pulmonares con-
fluentes de 3.3 mm la izquierda y 4 mm la dere-
cha 9. Aorta anterior y derecha 10. Arco iz-
quierdo 11. Conducto subclavio pulmonar que
emerge de la subclavia izquierda con direccion
a la izquierda y da un giro de 180 grados a la
derecha para confluir a las arterias pulmonares,
sin estenosis en su trayecto de 3.3 mm de dia-
metro y flujo continuo. 12. Venas pulmonares
que confluyen dos a la porcion derecha del atrio

y dos a su izquierda.

Figura 3. Ecocardiograma: Ventriculo Unico de
morfologia izquierda

El dia 2 se valora con nuevo ecocardiograma
(figura 4) el cual reporta disminucion del calibre
del conducto arterioso de 3.3 a 1.7mm, se su-
giere por parte de cardiologia mantener satura-
ciones minimas de 60% y en caso de presentar-
las por debajo de esta cifra, reiniciar manejo con
prostaglandinas. Se valora por cirugia cardio-
vascular y se considera actualmente candidato

para cirugia paliativa debido al deterioro clinico.

Figura 4. Disminucién del calibre del conducto
arterioso de 3.3 a 1.7mm
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El dia 5 se realiza la cirugia paliativa en base a
fistula blalock-taussig modificada izquierda.
Como hallazgos se evidencio un arco aértico
derecho, vena cava superior izquierda.

El dia 9 se realiza ecocardiograma de control
(figura 5) evidenciando lo siguiente: 1. Fistula
pulmonar permeable con flujo sistolico de iz-
quierda a derecha hacia la rama izquierda, 2.
Se observa conducto subclavio pulmonar
permeable con flujo continuo de izquierda a de-
recha, 3. Se observa confluencia de venas pul-
monares en subcostal hacia colector que
desemboca a vena porta, sin turbulencia al co-
lor.

A las 2 semanas presenta crisis hipoxica secun-

daria a la fistula Blalock-Taussig.

TS

Figura 5. Fistula pulmonar permeable con flujo
sistolico de izquierda a derecha hacia la rama
izquierda.

DISCUSION

La denominacién de ventriculo Unico o corazén

univentricular es inexacta, ya que siempre hay

2 ventriculos, aunque uno de ellos sea muy pe-
guefio o no identificable. Incluye, un amplio nd-
mero de anomalias cuyo nexo comun es que
existe un camino de manejo e intervenciones
que llevan a la fisiologia univentricular con ciru-
gias paliativa por estadios con el procedimiento
intermedio de Glenn hasta el procedimiento de
Fontan-Kreutzer, donde el retorno venoso siste-
mico conecta directamente con las arterias pul-
monares y el ventriculo soporta solo la circula-

cion sistémica.l

En la conexién AV univentricular se incluyen a
continuacion:1) doble entrada: permeable, en la
que las dos auriculas conectan con orificios
permeables a una sola camara ventricular do-
minante o principal. 2) Ausencia: atresia (rara-
mente imperforacion) de conexién izquierda o
derecha, atresia tricispidea o atresia mitral (una
auricula no se relaciona con ventriculo alguno.
3) entrada comun: en la que ambas auriculas
conectan solo con un ventriculo a través de una

valvula comun y orificio Gnico.®

La forma mas frecuente es aquella en que la ca-
vidad ventricular tiene el patron trabécula propio
del ventriculo izquierdo y comunica a través del
foramen bulboventricular con una camara acce-
soria de morfologia derecha de la que nace ge-
neralmente la aorta (en el 90% de los casos con
discordancia ventriculoarterial), existiendo en
mas del 25% de los pacientes estenosis o atre-

sia pulmonar.®
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Al nacimiento suelen mostrar cianosis mode-
rada, taquipnea y taquicardia, si el ductus arte-
rioso se cierra presentan clinica de insuficiencia
cardiaca grave con acidosis metabdlica. En la
radiografia de térax es comdn encontrar ano-
dina o con prominencia del tronco pulmonar. En
el electrocardiograma es comun encontrar eje
hacia la derecha, ondas P picudas e hipertrofia
del ventriculo derecho. El estudio diagndstico
de eleccion es el ecocardiograma, el cual la ob-
jetivacion de la desviacion anterior del septoco-
nal, cuantificacion del gradiente sistolico pico
maximo del TSVD al tronco pulmonar y determi-
nacion de las zonas de obstruccion (dinamica
subvalvular, fija valvular), el cortocircuito y loca-

lizacion del arco aortico.’

La cirugia paliativa generalmente consiste en
conectar una rama arterial sistémica a una de
las ramas arteriales pulmonares para asegurar
un flujo sanguineo pulmonar adecuado, gene-
ralmente a través de un tubo (Shut de Blalock

Taussig modificado).®

El tratamiento consiste en infusion de PGEL1 tan
pronto como se sospeche el diagndstico para
mantener la permeabilidad del conducto arte-
rioso durante la exploracion cardiaca e interven-
cion. En cuanto a las técnicas quirurgicas tene-
mos:1) la operacion de Blalock-Taussig que
consiste en la seccién de la arteria subclavia y
anastomosis termino-lateral con la arteria pul-

monar del mismo lado.2) cirugia de Glenn, con-

siste en union de la cava superior con las arte-
rias pulmonares. 3) Cirugia de Fontan, el obje-
tivo de esta operacion es mejorar la superviven-
cia, disminucion de la mortalidad asociada a
arritmias, dilatacion cardiaca y fenbmenos trom-

boembodlicos.!

En el caso de nuestro paciente el plan es la rea-
lizacion de Fontan-Kreutzer y si no mejora la
realizacion de transplante cardiaco, pero pre-
senta defuncién a las 2 semanas de la cirugia
por crisis hipoxica secundaria a la fistula Bla-

lock-Taussig.

Al Jubair y cols. (1998) observaron que en 546
fistulas Blalock-Taussig, la mortalidad temprana
fue significativamente influida por la edad y el
peso del paciente, observando una mortalidad
de 3,7% en menores de 1 semana y 5,1% en

menores de 3 Kg.8

Se realiz6 un estudio de cohorte en el Hospital
de Pediatria del Centro Médico Nacional Siglo
XXI, en el que se incluyeron pacientes con car-
diopatia congénita hemodindmicamente esta-
bles antes de ser sometidos a derivaciéon palia-
tiva tipo Blalock-Taussig. Los resultados finales
mostraron que la acidemia, hipoxemia e hiper-
lactatemia son variables intercurrentes que for-
man parte de la evolucion del nifio cardiopata
hipoxico, que tienen como resultado final la falla

ventricular.®
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CONCLUSIONES

Se trata de una patologia frecuente dentro de
las cardiopatias complejas y cianogeas, la rele-
vancia de este caso es la deteccidn oportuna y
ofrecer tratamiento tanto farmacolégico (pros-
taglandina E), paliativo y definitivo; en el caso
de nuestro paciente se realiz6 fistula blalock-

taussig modificada izquierda.
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