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Resumen

Los defectos cardiacos son las malformaciones congénitas mas frecuentes, con una
incidencia que se ha estimado entre 4 y 12 por 1.000 recién nacidos vivos, siendo
mucho mas alta en los mortinatos. La hipoplasia del ventriculo izquierdo se designa a
un grupo de malformaciones caracterizadas por un infradesarrollo notable de todo el
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lado izquierdo del corazon. El lado derecho del corazon esta dilatado e hipertrofiado, y
soporta las circulaciones pulmonar y sistémica a través del conducto arterioso
permeable. Dado que es una patologia ductus dependiente, al cerrarse el ductus
arterioso sobreviene una hipertensioén pulmonar severa, acompafiada de un bajo gasto
cardiaco que termina provocando un colapso circulatorio y la muerte. Presentamos
un caso de hipoplasia de ventriculo izquierdo diagnosticado intrautero, confirmandose
mas tarde el diagndstico por ecocardiografia a los 3 dias de vida extrauterina,
falleciendo a los 42 dias por insuficiencia cardiaca e hipertension pulmonar.

Palabras claves: Hipoplasia ventricular izquierda, defectos congénitos del corazon.
Abstract

Heart defects are the most common congenital malformation, with an incidence
estimated between 4 and 12 per 1,000 live births, being much higher in stillbirths. The
left ventricle hypoplasia designates a group of malformations characterized by a
marked underdevelopment of the whole left side of the heart. The right side of the heart
is expanded and hypertrophic, and supports the pulmonary and systemic circulations
through the patent ductus arteriosus. Since it is a pathology ductus dependent upon
closure of the ductus arteriosus occurs severe pulmonary hypertension associated with
low cardiac output that ends up causing circulatory collapse and death. We present a
case of left ventricular hypoplasia diagnosed in utero, confirming the diagnosis later
described to perform an echocardiogram at 3 days old and died at 45 days after by
heart failure and pulmonary hypertension.

Keywords: left ventricular hypoplasia, congenital heart defects.

1. Introducciéon

El término "Sindrome del Ventriculo Izquierdo Hipoplasico™ (SCIH) se utiliza para
describir un heterogéneo grupo de malformaciones cardiacas caracterizadas por un
variable grado de hipoplasia de las estructuras de lado izquierdo del corazon. El
sindrome fue descrito por Levy (1952), posteriormente el termino SCIH fue
introducido en 1958 por Noonan y Nadas (Nufiez, Correa & Vanegas 2006), (Antelo,
Mon, Pedraza, Bencini, Loyarte, Garcia, Perez & Eskenazi 2000).

El SCIH tiene una incidencia de 0.2 por cada 1000 recién nacidos vivos, supone un
2.5% de todas las cardiopatias congénitas y es la mayor causa de muerte de los recién
nacidos en la primera semana de vida (Zunzunegui 2001). Se ha demostrado que un
42% de las muertes en el periodo neonatal son atribuibles a cardiopatia estructural
segun un estudio realizado entre 1950 y 1994 por la Organizacion Mundial de la Salud
(Bartrons 2009).

Este sindrome se produce como resultado de alteraciones en el desarrollo embrionario
del corazon, en el que se plantea una inadecuada particion del canal auriculo
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ventricular, con la consecuente disminucion de las cavidades izquierdas y la aorta.
Tradicionalmente se ha admitido que mas del 90% de las cardiopatias congénitas se
debe a herencia poligénica multifactorial. Segin este modelo, la causa de las
malformaciones cardiacas se debe a la concurrencia de factores genéticos y ambientales
(Moreno 2008).

Pueden existir algunos factores de riesgo como la exposicion del feto a teratdgenos o
infecciones activas maternas como rubeola, herpes, coxsackie B5, citomegalovirus y
también el consumo materno de drogas, como la talidomida, isotretinoina, cocaina,
alcohol, entre otras, que puede interferir con la cardiogénesis normal del feto (
Sayasathid, Sukonpan & Somboonna 2012).

Estudios de ingenieria genética y la realizacion del proyecto del genoma humano han
dilucidado informacion nunca antes imaginada , pudiéndose establecer cuéles son los
genes o el gen que interviene en los determinados tipos de malformaciones cardiacas y
la ubicacién en el cromosoma, encontrdndose que en SCIH el gen que toma parte en
esta malformacion es TBX5 ubicado en cromosoma 12g24.1, sabiendo que la mutacion
en el TBX5 ocasiona una amplia gama de anomalias cardiacas como defecto del canal
atrioventricular (AVCD), la comunicacion interauricular (ASD), estenosis aortica (AS ),
defecto septal ventricular (VSD), Teratologia de Fallot (TOF) (Ramegowda &
Ramachandra 2005).

En la actualidad existe una fuerte evidencia implicando multiples locis genéticos para
SCIH y se ha asociado con la trisomia 13, trisomia 18, cromosoma X (XO, el sindrome
de Turner), y la supresion de 11q distal (sindrome de Jacobsen), mutaciones potenciales
en al menos 4 genes GJAL (connexin43, 6922), (NKX2-5 (5q35), NOTCHL1 (9g34), y
HAND1 (5933) que se han asociado con HLHS, estableciéndose que este sindrome se
produce por un conjunto genéticamente heterogéneo de trastornos (Grossfeld, Ye &
Harvey 2009 ) .

Las anomalias del desarrollo ventricular pueden producirse como un trastorno
funcional primario, en el caso de SCIH, suele asociarse a una atresia de las de las
véalvulas aortica y mitral, un engrosamiento endocardio y una auricula izquierda
pequefia (Armstrong & Ryan 2011). Contindan sefialando estos autores que al
presentarse severa hipoplasia de las estructuras izquierdas, no existe flujo anterégrado
desde el ventriculo izquierdo hacia la aorta y las coronarias se nutren por flujo
retrégrado en la aorta ascendente proveniente del ductus.

Por consiguiente, gran parte del cuadro clinico depende del tamafio del foramen oval y
de la permeabilidad del ductus, ya que el ventriculo izquierdo hipoplasico no es capaz
de soportar la circulacion sistémica, por lo tanto serd necesaria la presencia de
cortocircuitos a dos niveles: a) el ductus arterioso: a través del cual la sangre pasara del
tronco pulmonar a la aorta manteniendo la circulacion sistémica y b) el foramen oval:
que permite una adecuada mezcla de sangre intracardiaca, para lo cual es necesario que
este no sea restrictivo ( Lang & Fyler 2006 ).

Enero — Diciembre 2015
Hipoplasia de Ventriculo Izquierdo: Reporte de Caso clinico
Klever Moreno/Waldo Alban/Teresa Pereira (Hospital Luis G. Davila - Ecuador)



HORIZONTES DE ENFERMERIA N5

EDE - UPEC
HIPOPLASIA DE VENTRICULO IZQUIERDO: REPORTE DE CASO CLINICO

2. Presentacion de Caso

Paciente de sexo femenino de 45 dias de edad, procedente del area urbana de la ciudad
de Tulcan, producto del primer embarazo, se diagnostica de hipoplasia de ventriculo
izquierdo a las 38 semanas de gestacion, por emergencias del hospital Luis Gabriel
Dévila de la ciudad de Tulcan, al realizar un estudio ecografico se evidencia un
ventriculo izquierdo anormalmente pequefio y subdesarrollado, asociado a un
ventriculo derecho dilatado (figura 1). La madre no refiere patologia en el embarazo,
niega ademas antecedentes familiares de cardiopatias, controles prenatales siete, dos
ecografias obstétricas de control sin reportar ningin tipo de patologia cardiaca. Se
decide transferirla al hospital gineco obstétrico Isidro Ayora para manejo por
especialidad, ya que el diagnostico se realiza cuando la madre gestante se encuentra
con labor de parto.

Figura N° 1: Ecocardiografia fetal en el que se encuentra un ventriculo y auricula
izquierda pequefia y subdesarrollada.

Elaborado por: Autores
Fuente: investigacion

Se realiza parto eutdcico en el hospital antes mencionado, obteniendo una recién nacida
sexo femenino, con un peso de 2750 gramos, APGAR 7- 8, a los 3 dias de su
nacimiento se realiza ecocardiografia transtoracico en el que se reporta:

e Ventriculo derecho con importante aumento de volumen con aumento
moderado del grosor parietal, hipo contractilidad moderada y difusa, desviacion
hacia la izquierda del septum.

¢ Insuficiencia tricispidea moderada (figura 2).

e Ventriculo izquierdo con importante disminucion de didmetros intracavitarios,
espesor miocardico normal, FE 44 % (figura 3).
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e Se identifica agujero oval permeable de 0.36 cm, cortocircuito derecha
izquierda restrictivo.
e Atresia mitral y aortica, con arco adrtico de aspecto hipoplasico.

Figura N° 2: Ecocardiografia transtoracico con doppler color, se confirma una
insuficiencia trictspidea moderada.

Elaborado por: Autores
Fuente: investigacion

Figura N° 3: Ecocardiografia transtoracico en el que se observa un ventriculo
izquierdo severamente hipoplasico.

Elaborado por: Autores
Fuente: investigacion
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Acude a los 41 dias de edad a emergencia del hospital Luis Gabriel Davila,
encontrandose al examen fisico un retraso del crecimiento pondoestatural, torax
simétrico de expansibilidad dificultosa, taquipneica, en pulmones presencia de
estertores y signos claros de congestion venocapilar, saturacion de oxigeno de 69 % al
ambiente, corazon se ausculta un soplo sistélico en borde paraesternal izquierdo, con
un segundo ruido reforzado, piel y mucosa bucal con ligera palidez, pulsos periféricos
sincronicos disminuidos en su intensidad, llenado capilar de 3 segundos, abdomen
suave depresible, ruidos hidroaéreos positivos, en examen neuroldgico con un Glasgow
de 15/15. Fallece a los 45 dias por insuficiencia cardiaca e hipertension pulmonar
debido a colapso del ductus arterioso, ya que el flujo sistémico es dependiente de la
permeabilidad de este vaso sanguineo.

3. Resultados y discusion

El SCIH es poco comun pero grave, siendo la causa mas comun de muerte por
enfermedad cardiovascular durante la primera semana de vida, es mas comun en
hombres que en mujeres, con un predominio masculino 55-70% (Rao, Turner & Forbes
2013). Con una reparacién quirtrgica o un trasplante cardiaco, alrededor del 70 % de
los nifios que nacen con SCIH tienen una sobrevida de al menos 5 afios.

Por otra parte en el periodo neonatal, hasta que no se produzca el cierre del conducto
arterial, el lado derecho del corazén bombea la sangre hacia la arteria pulmonar, y el
conducto arterial permite el paso de la sangre a la aorta. La aorta transporta esta sangre
rica en oxigeno al organismo, significando que durante los primeros dias después del
nacimiento, el bebé puede parecer normal, porque su cuerpo esta recibiendo sangre rica
en oxigeno, pero cuando el conducto arterial se cierra, la sangre rica en oxigeno ya no
puede llegar a la aorta sobreviniendo el colapso de la funcién cardiaca.

La hipoplasia de las estructuras cardiacas del lado izquierdo del corazén se encuentran
asociadas a una dilatacion e hipertrofia del corazon derecho. En la forma més grave, la
valvula adrtica y mitral son atrésicas, con una aorta ascendente disminuida de calibre y
el ventriculo izquierdo notablemente hipoplasico (Chang et al., 1991). La auricula
izquierda es generalmente mas pequefia de lo normal, aunque puede ser normal en
tamafio o ampliada.

La presentacion mas comun es solitus situs visceroatrial con bucle D- ventricular y
concordancia ventriculo-arterial, asi como levocardia. En raras ocasiones, dextrocardia
y heterotaxy pueden estar presentes.

Hay dos maneras de tratar el SCIH. Una es el trasplante de corazon y la otra es una
operacion denominada «procedimiento de Norwood», que generalmente se realiza en
tres etapas (Chang et al., 1991). Las tasas de supervivencia para el transplante cardiaco
y el procedimiento de Norwood son similares, en general, el procedimiento de Norwood
se emplea con mayor frecuencia, debido a la escasez de corazones donados para
trasplante (Grossfeld 2007).

Enero — Diciembre 2015
Hipoplasia de Ventriculo Izquierdo: Reporte de Caso clinico
Klever Moreno/Waldo Alban/Teresa Pereira (Hospital Luis G. Davila - Ecuador)



HORIZONTES DE ENFERMERIA N5

EDE - UPEC
HIPOPLASIA DE VENTRICULO IZQUIERDO: REPORTE DE CASO CLINICO

Las tasas de supervivencia con la reparacion por etapas con las nuevas técnicas
quirdrgicas siguen aumentando de forma espectacular, no obstante ain se considera una
de las méas complejas malformaciones cardiacas congenitas (Azakie 2011). La
supervivencia después de la primera etapa (procedimiento de Norwood) es de
aproximadamente el 75%, resultado que depende del tamafio y la funcion del
ventriculo derecho (Feinstein, et al., 2012).

Los factores de riesgo de mal resultado son multiples y varian de un estudio a otro e
incluyen prematuridad y malformaciones cardiacas asociadas. Otros factores de riesgo
identificados incluyen la cirugia en lactantes de mas edad (> 1 mes), insuficiencia
tricuspidea significativa y la hipertension venosa pulmonar (Feinstein, et al., 2012),
(Hornik, et al., 2012).

Aunque la mortalidad no puede ser alterada de manera significativa, hay una mejora en
la morbilidad cuando SCIH se diagnostica prenatalmente al realizarse una
ecocardiografia fetal, razén por la cual, en forma sistemética se debe enfocar al estudio
de la anatomia cardiaca para la visualizacion de las cuatro cAmaras cardiacas y tractos
de salida adrtico — pulmonar, lo cual nos ha permitido reconocer una importantisima
evolucion en el diagnostico ultrasonografico prenatal de estas malformaciones cardiacas
(Sklansky et al, 2009)

En Francia, con obstetras de intensa formacion en ecocardiografia prenatal, detectaron
un 71 % de cardiopatias congénitas, (el 90 % de hipoplasias izquierdas y ventriculos
unicos y el 68 % de trasposicion de grandes vasos) (Garcia, Benito, Portela & Caffarena
2009).

4. Conclusiones

e EI SCIH consiste en una entidad letal, con un amplio espectro de alteraciones en
el desarrollo de las estructuras del lado izquierdo del corazén, con un
predominio masculino, que se caracteriza por hipoplasia del ventriculo izquierdo
y la obstruccion de varios niveles del gasto cardiaco sistémico.

e Se requiere del diagnostico prenatal y manejo estricto en el periodo neonatal
inmediato, cuando se detecta en el paciente gestante riesgo de SCIH.

e La fisiologia comin de HLHS es que la circulacion sistémica, es impulsada por
el ventriculo derecho a traves de un conducto arterioso persistente y sin
intervencion, el SICH es fatal.
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