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Niino con cardiopatia congénita
controlada y muerte inesperada

Child with stable congenital heart
disease and unexpected death.

Lépez-Terrazas JH?, Colin-Ortiz JL?, Lépez-Corella E3

RESUMEN CLiNICO

Nino de ocho meses de edad que llegé al Servicio de Urgen-
cias del Instituto Nacional de Pediatria con cuadro de un dia
evolucién con fiebre, odinofagia, voémitos y tres evacuaciones
diarreicas abundantes. Fallecié al dia siguiente de su ingreso.
Habia ido al hospital donde se llevaba a cabo su manejo y en
el que le administraron paracetamol, pero al dia siguiente pre-
sentaba deshidratacién, quejido respiratorio y saturaba 50% al
aire ambiente, por lo que los padres administraron oxigeno por
puntas nasales y acudieron a este Instituto.

El nifio fue producto de la tercera gesta, de madre sana de 21
afos de edad y padre también sano de 28 afos. Los padres son
primos lejanos y una prima hermana del paciente se refiere con
un soplo. Las dos gestaciones previas terminaron en abortos.
Un ultrasonido sugirié cardiopatia por lo que este embarazo
se atendié en un instituto especializado. Alli nacié por cesarea
a las 37 semanas de gestacion, con peso al nacer de 2,715 g,
con APGAR de 7/9; se realizaron maniobras de reanimacion
neonatal por aleteo nasal discreto vy tiraje intercostal leve. Se
identificd cardiopatia y a los cuatro dias de edad fue referido
a un instituto de tercer nivel. Alli se diagnosticé sindrome de
ventriculo derecho hipoplasico, atresia valvular pulmonar con
séptum integro y un conducto arterioso largo y tortuoso. A los
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quince dias de edad se practicé una fistula de
Blalock-Taussig. Durante ese internamiento
tuvo una trombosis de vena femoral izquierda
secundaria a uso de catéter que fue resuelta. Fue
dado de alta en buenas condiciones, con peso
de 3,090 gy talla de 52.2 cm.

Cinco meses después estuvo internado cinco dias
en el mismo hospital con un cuadro de neumonia
adquirida en la comunidad. Fue dado de alta
en condiciones estables, con peso de 5,800 g
y talla de 64 cm. Estuvo asintomatico un mes y
medio hasta el episodio que motivo su ingreso
a nuestro Instituto.

Lo recibimos saturando a 77%, con frecuencia
cardiaca de 170 latidos por minuto (Ipm) con
episodios de hasta 184 Ipm, tensién arterial
de 118/65 mmHg y temperatura de 38.4°C.
Presentaba quejido espiratorio, cianosis ge-
neralizada y deshidratacién moderada. La
exploracion de térax solo consigné soplo
sistolico por fistula de Blalock-Taussig y el
higado se palp6 a 4 cm por debajo del reborde
costal. Los pulsos distales fueron palpables,
con llenado capilar de 6 segundos. La gasome-
tria report6 pH 6.9, PO, 53.5 mmHg, PACO,
27.1 mmHg, HCO3 5.2 mEq/L, SAT 55%,
lactato 20.8 mmol/L. Se administraron cargas
de bicarbonato que mejoraron los pardmetros
y, por continuar con quejido espiratorio, se
intubd y se instal6 sonda nasogastrica y catéter
venoso central.

El mismo dia de su ingreso fue valorado por
el Servicio de Cardiologia. El ecocardiograma
informé: 1) Atresia pulmonar con séptum inter-
ventricular integro. 2) Ramas de arteria pulmonar
confluentes, rama izquierda de diametro limitro-
fe. 3) Comunicacién interatrial no restrictiva. 4)
Anillo tricuspideo hipoplasico. 5) Ventriculo de-
recho hipoplasico. 6) Fistula de Blalock-Taussig
permeable. 7) Funcion ventricular izquierda
sistolica conservada.
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El paciente permanecia inestable, con tension
arterial que bajaba a 85/60 mmHg, tension ar-
terial media 47 mmHg, taquicardia de 183 Ipm,
polipnea y somnolencia. La biometria hematica
informé hemoglobina de 9.9 g/dL, hematocrito
de 30.2%, 21,300 leucocitos/mm?® con 50%
de neutréfilos y 10% de bandas, plaquetas
de 177,000/mm?®. El Servicio de Infectologia
lo consideré en probable choque séptico con
gastroenteritis de probable etiologia bacteria-
na. En la interconsulta con Cuidados Intensivos
Cardiovasculares se coment6 que la persistencia
del choque a pesar de la estabilizacion hidrica
sugiere una causa no hipovolémica del choque;
se consider6 translocacion bacteriana y sepsis.
En la noche presentaba abdomen distendido y
peristalsis disminuida. Presentaba piel marmé-
rea y fria y acrocianosis. La placa de abdomen
mostré edema interasa.

El dia siguiente a su ingreso la valoracion por el
Servicio de Nefrologia documenté choque mixto
cardiogénico y séptico, anuria con elevacion
de azoados al 50% de lo basal; se le considerd
en falla renal aguda. La distensién abdominal
con ascitis y datos de enterocolitis impedian la
instalacion de catéter para dialisis peritoneal.
Un nuevo ecocardiograma se interpreté como
oclusién de la fistula de Blalock-Taussig y co-
municacion interatrial restrictiva.

El paciente presentaba edema generalizado, piel
fria y marmorea, pupilas midridticas no reactivas,
acrocianosis con llenado capilar de 8 segundos.
En virtud de la aparente oclusién de la fistula
sistémico pulmonary la comunicacioén interatrial
restrictiva, paso a estudio hemodindmico con la
intencién de hacer una septostomia de Rashkind.
En el cateterismo se comprobd la fistula permea-
ble con estenosis leve a moderada en el origen
de la subclavia derecha. Durante el cateterismo
present6 bradicardia y paro cardiaco; las ma-
niobras de reanimacién durante 30 minutos no
lograron revertirlo y el paciente fallecié.
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COMENTARIO CLiNICO
Dr. Lépez Terrazas

Este caso es de un nino de 8 meses de edad,
a quien se le diagnostica prenatalmente como
atresia valvular pulmonar con septum integro. El
control del embarazo se lleva en una institucion
altamente especializada en el manejo perinatal,
y una vez nacido, es enviado a un centro hos-
pitalario de tercer nivel, donde se le construye
una fistula de Blalock-Taussig (Figura 1) durante
la primera semana de vida, dandose de alta
en condiciones satisfactorias. Tuvo un interna-
miento en esa misma institucion por cuadro
neumonico, egresandose también en buenas
condiciones. Finalmente acude de nuevo al
servicio de urgencias de esa institucion con un
cuadro infeccioso gastrointestinal, lo envian a su
casa con tratamiento sintomatico, pero al ver los
padres empeoramiento de su condicion clinica,
deciden acudir al servicio de urgencias de nues-
tra institucion. Llega en muy malas condiciones,
con saturacion de O, a 50%, acidosis y datos de
choque séptico, se realiza estudio clinico cardio-
[6gico, asi como ecocardiografia, que corrobora

Figura 1. Fistula de Blalock/Taussig. A) Clasica y B)
Modificada.
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el diagndstico de atresia valvular pulmonar con
séptum integro vy fistula de Blalock-Taussig per-
meable. Ante el empeoramiento del nifio y con
la sospecha de oclusiéon de la fistula se Ileva a
cateterismo cardiaco con la intencion de ampliar
la comunicacién interauricular y colocacién
de un stent en la fistula, pero ésta se encontré
permeable. El estado del paciente se agrava atn
mas y fallece durante el cateterismo.

COMENTARIO CARDIOLOGICO
Dr. Lopez Terrazas

La atresia valvular pulmonar con séptum inte-
gro es una malformacion rara que representa
de 1 a 3% de todos los defectos congénitos del
corazdn. Su presentacion es esporadica y no se
ha encontrado una predominancia familiar que
sea significativa. Es una cardiopatia que habi-
tualmente permite llegar a término el embarazo
con un nacimiento sin complicaciones en la
mayoria de los casos. Su presentacion clinica
es con cianosis desde el primer dia de vida,
con una evolucién que progresa rapidamente
hacia la dificultad respiratoria y acidosis meta-
bolica. Como substrato morfolégico no existe
comunicacién entre el ventriculo derecho vy el
arbol arterial pulmonar, por lo que la presencia
de un conducto arterioso permeable es impera-
tivo para poder sobrevivir inicialmente con este
defecto. Habitualmente hay confluencia de las
arterias pulmonares y éstas, asi como el tronco
pulmonar principal son de dimensiones norma-
les. Ordinariamente se encuentran diferentes
grados de hipoplasia del ventriculo derecho, asi
como de la valvula trictspide y las fistulas entre
el ventriculo derecho y las arterias coronarias se
acercan a 40% de los casos, estando presentes
particularmente en los pacientes con hipoplasia
severa del ventriculo derecho. Tanto estructural
como funcionalmente la hipoplasia de la valvula
trictspide correlaciona directamente con la hi-
poplasia del ventriculo derecho. El diagndstico
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definitivo es establecido mediante ecocardiogra-
fia bidimensional que muestra la obstruccién de
la salida ventricular derecha, asi como el tamano
del ventriculo derecho; utilizando técnicas de
Doppler color se puede identificar la presencia
de fistulas entre el ventriculo derecho vy las ar-
terias coronarias.

En cuanto se establece la sospecha, o bien el
diagnéstico, se inicia la infusién de prostaglan-
dinas E1 para mantener permeable el conducto
arterioso, y una vez estabilizado el paciente
proceder al manejo quirdrgico cuya estrategia
es disenada de acuerdo con los hallazgos es-
tructurales aportados por la ecocardiografia y
el cateterismo cardiaco.

COMENTARIO HEMODINAMICO
Dr. Colin Ortiz

Se realizé cateterismo cardiaco a solicitud del
Servicio de Cardiologia por incremento de la cia-
nosis, con desaturacion significativa y el hallazgo
del segundo estudio ecocardiogréfico, donde al
parecer habia sospecha de obstruccién al flujo
sanguineo de la fistula sist¢émico-pulmonar. El
estudio hemodinamico evidencié que la fistula
se encontraba permeable, sin datos de obstruc-
cion con flujo adecuado hacia ambas ramas
pulmonares (Figura 2).

En algunos casos hay pacientes que se les ha
construido una fistula sistémico-pulmonar y
en quienes en un inicio parece clinicamente
un funcionamiento adecuado de la misma;
sin embargo, hay condiciones sistémicas
y/o pulmonares que pueden condicionar
alteracion del flujo sanguineo a través de la
fistula, sin tener necesariamente obstruccion.
Por consiguiente, habra que tomar en cuenta
todas aquellas condiciones que disminuyan
la resistencia vascular sistémica como en el
presente caso.
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Figura 2. Visualizacion durante el cateterismo cardiaco
de la fistula de Blalock/Taussig modificada permeable.

COMENTARIO QUIRURGICO
Dr. Lépez Terrazas

El manejo quirdrgico se lleva a efecto en dos o
mas tiempos, e inicialmente esta fundamentado en
las caracteristicas anatémicas vy, especificamente
en definir el grado de hipoplasia del ventriculo
derecho, asi como el tamafio del anillo tricuspi-
deo medido con el score-Z. La primera paliacion
consiste en la construccién de una fistula de
Blalock-Taussig, para asegurar el flujo sanguineo
pulmonar y dependiendo del tamano del ventri-
culo derecho, la presencia de sus componentes
(porcién de entrada, trabecular e infundibular), y si
el ventriculo derecho depende de circulacion co-
ronaria anomala. Si se considera que el ventriculo
tiene posibilidades de crecer y en un futuro tener
la capacidad de mantener el gasto pulmonar, se
amplia la unién ventriculo arterial con un parche
de pericardio autélogo. Durante el seguimiento
ulterior la decisién del tipo de estrategia a seguir,
dependera de la rehabilitacién del ventriculo de-
recho y de su capacidad para mantener el gasto
pulmonar, lo cual definird la reparacion utilizando
dos ventriculos, uno y medio o la creacién de una
circulacién univentricular (Fontan/Kreutzer).
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COMENTARIO ANATOMOPATOLOGICO
Dr. Lépez Corella

El estudio postmortem en este nifio documen-
t6 e ilustré sobre la patologia de base, lo que
nos esclarecié el desenlace final. El corazon
era grande, con el arco adrtico en posicion
normal a la izquierda y se apreciaba la fistula
sistémico pulmonar de Blalock-Taussig de la
arteria subclavia a la rama derecha de la arteria
pulmonar (Figura 3). La fistula estaba permea-
ble. Las alteraciones cardiacas afectaban las
cavidades derechas. La auricula derecha estaba
marcadamente dilatada y recibia a la vena cava
superior y a la inferior. El seno coronario estaba
moderadamente dilatado, pero no se identifico
una vena cava superior izquierda persistente. El

ad

Figura 3. La fistula de Blalock-Taussig, un tubo de
material sintético (flecha) conecta la arteria subclavia
derecha con la rama derecha de la arteria pulmonar.
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tabique interauricular mostré un foramen oval
estrecho, de 0.4 cm de didmetro, con un borde
circunferencial rigido. La valvula trictspide es
muy anormal, con las valvas fusionadas y con
un orificio valvular pequeno y rigido de 0.4 cm
de diametro (Figura 4). El ventriculo derecho
era pequefio, con una profundidad de 0.8 cm
y solo tenfa via de entrada. No parece haber
porcién trabeculada ni infundibulo. No existe
anillo valvular pulmonary el tronco de la arteria
pulmonar es amplio sin hipoplasia. El conducto
arterioso estaba cerrado. El corazon izquierdo es

Figura 4. Auricula derecha dilatada con foramen oval
restrictivo (CIA). La tricdspide es displdsica con fusién
de valvas, un orificio valvular pequefio conduce a un
ventriculo derecho hipoplasico.
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esencialmente normal. El aspecto izquierdo del
tabique interventricular era normal y no mostra-
ba comunicacién al lado derecho.

En los pulmones sélo se encontraron aislados
agrupamientos de macréfagos en algunos alveo-
los y moderada hiperplasia del tejido linfoide
peribronquiolar, seguramente rescoldos del
cuadro de neumonia comunitaria que motivé
su hospitalizacién un mes antes de morir y que
se resolvio rapidamente.

El cuadro final de este paciente parece haber sido
una septicemia de origen probable en un cuadro
enteral y que lo condujo a un choque séptico.
Los cambios microscépicos en intestino son
poco expresivos, como suele suceder en muchas
infecciones bacterianas agudas; encontramos
hiperplasia linfoide y cambios regenerativos en
las criptas de yeyuno e ileon, pero las huellas
de la septicemia y choque séptico son evidentes.
Tenemos una hepatitis séptica y una esplenitis
séptica con hiperemia masiva (Figuras 5 y 6),
hay hemofagocitosis en higado y en médula
6sea, una colitis hemorragica segmentaria en
angulo esplénico (Figura 7) y evidencia de una
catastrofe circulatoria y de perfusién tisular con
una necrosis cortical renal y trombos de fibrina
en glomérulos renales.

Un hallazgo inesperado en la autopsia abunda
sobre el choque refractario en que murié nues-
tro paciente.! Ambas glandulas suprarrenales
tienen hemorragia masiva que afecta tanto
corteza como médula (Figura 8); esta alteracion
hemorragia masiva adrenal, aunada a colapso
cardiovascular en el contexto de un estado
séptico grave, configura el sindrome de Water-
house-Friderischen que, aunque originalmente
descrito en asociacién a meningococcemia ful-
minante, en la actualidad se acepta que puede
desencadenarse en estados sépticos por otras
bacterias, particularmente estafilococo vy es-
treptococo.?? En este caso, no podemos asignar
la causa de la sepsis a un microorganismo en
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Figura 5. Bloque de higado, pancreas y bazo. Elbazo
es de aspecto séptico, hemorragico y friable.

Figura 6. Hepatitis séptica con células inflamatorias
en la pared de venas centrales y suprahepaticas (iz-
quierda). Esplenitis séptica con hiperemia masiva y
colapso de foliculos linfoides (derecha).

particular. No se hicieron cultivos en vida y en
nuestros cultivos postmortem crecieron especies
bacterianas diversas lo que sugiere una conta-
minacion del procedimiento.

Una leccion que nos deja este caso es que ante
un paciente en sepsis grave, debe tomarse en
cuenta la posible contribucion de una falla
adrenal aguda que podria indicar el uso pro-
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Figura 7. Colon. Colitis isquémica en segmento he-
morragico en angulo esplénico.

Figura 8. Rifiones y adrenales. Hemorragia adrenal
masiva bilateral y necrosis cortical renal (izquierda).
Aspecto microscopico de la hemorragia masiva adre-
nal (derecha).

tector de corticoesteroides. Se ha mencionado
la aplicacion de tomografia axial computada
para documentar el aumento de tamano de las
suprarrenales en apoyo al diagnéstico. pero
como comento el Dr. Radl Calzada en una Sesién
Anatomoclinica reciente, aun sin este recurso, el
uso de dosis fisioldgicas de hidrocortisona podria
estar indicado en estos casos.**
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Diagndsticos anatémicos principales
Cardiopatia congénita
- Atresia valvular pulmonar con septum
integro.
- Ventriculo derecho hipoplasico.

- Displasia de valvula trictspide.

- Foramen oval permeable estrecho.

Fistula de Blalock Taussig, (subclavia derecha a
pulmonar derecha) 7 meses.

(Historia de cuadro gastroenteral agudo, 24
horas)

Enteritis subaguda. Colitis isquémica segmen-
taria.

Septicemia (historia clinica de choque séptico).

- Esplenitis séptica con hiperemia masiva.

- Hepeatitis séptica.
Hemorragia adrenal masiva bilateral.

- Sindrome de Waterhouse-Friderischen.
Necrosis cortical renal bilateral.
CONCLUSION

Dr. Lopez Terrazas

Aunque el diagnéstico de sindrome de Waterhou-
se-Friderichsen premortem con sospecha clinica
de hemorragia adrenal bilateral es dificil tenerlo
en mente, debe sospecharse intuitivamente, ya
que es mucho mas comdn que, cuando éste
se presenta, contribuya a la mortalidad en el
enfermo gravemente comprometido, como es
el caso de este paciente. Dado su evolucion
tan grave durante su corta estancia en nuestra
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institucién, y su precaria condicion clinica en
franca caida libre, el desenlace fatal era inexo-
rable. Sin embargo, en distintos momentos
algunas intervenciones pediatricas pudieron
haber modificado dicha evolucién. No co-
nocemos las particularidades de la atencion
clinica otorgada en la institucion previa, pero
cabe decir que aunque la decisién de manejo
ambulatorio de un lactante con gastroenteritis
aguda sin deshidratacién generalmente es una
buena practica clinica en este caso culminé en
un desenlace fatal. Vale la pena reflexionar que
los lineamientos de atencion clinica de pade-
cimientos comunes en pediatria no se deben
aplicar con el mismo criterio en poblaciones
particularmente vulnerables (i.e. pacientes con
cardiopatias congénitas complejas). Por otra par-
te, la atencion de estos pacientes en instituciones
de tercer nivel debe poder ofrecer la atencion
integral y multidisciplinaria a estos pacientes
con la suficiente eficiencia para identificar e
intervenir oportunamente.

Aunqgue el mecanismo preciso de hemorragia
adrenal es probablemente multifactorial, la
vulnerabilidad glandular a la hemorragia es
condicionada por factores anatémicos, como un
alto flujo sanguineo de la red arterial con una
transicion abrupta al plexo capilar. Los capilares
en la unién cortico-medular se encuentran en un
mavyor riesgo durante los periodos de hipotensién
y su consecuente lesién por reperfusion.

Las manifestaciones clinicas de hemorragia
adrenal varian dependiendo de la cantidad de
corteza adrenal involucrada por la hemorragia,
su sospecha clinica puede corroborarse me-
diante tomografia computada e incluso servir
ésta como herramienta de seguimiento en la
correlacién clinico-radioldgica. El empleo de
antibidticos es considerado el tratamiento prin-
cipal ante una infeccion de cualquier organismo
virulento. La administracién de glucocorticoides
sin tener la evidencia documentada de insufi-
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ciencia o hemorragia adrenal adin estd en debate;
sin embargo, si se identifica un paciente con un
perfil de alto riesgo, parece razonable iniciar
de inmediato la administracién de glucocorti-
coides, mientras se confirma el diagndstico de
hemorragia adrenal.

En lo que respecta a la evolucion en el manejo
de este paciente, de no haberse presentado el
cuadro infeccioso gastrointestinal, con el con-
secuente estado de choque séptico agravado
por la insuficiencia adrenal aguda, la reparacién
ulterior hubiera dependido de la rehabilitacion
morfoldgica y funcional del ventriculo derecho
hipoplasico para llegar a una reparacion bi-
ventricular, ventriculo uno y medio o bien una
circulacion univentricular tipo Fontan/Kreutzer.

PALABRAS CLAVE: atresia pulmonar con septum
integro, sindrome de Waterhouse-Friederichsen,
hemorragia adrenal bilateral, insuficiencia
adrenal.

KEYWORDS: pulmonary atresia with intact
ventricular septum; Waterhouse- Friderichsen
syndrome; bilateral adrenal hemorrhage; adrenal
insufficiency
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