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Sindrome de Hipoplasia del Corazon Izquierdo y Drenaje Anomalo
Total de Venas Pulmonares Obstructivas: Asociacion Rara y Grave

Claudia Martins Cosentino, Karen Saori Shiraishi, Ana Karina Spuras Stella, Tamara Cortez Martins, Carlos Augusto

Cardoso Pedra, Simone Fontes Pedra
Hospital do Coragdo (Hcor), Sao Paulo, SP — Brasil

Introduccion

El Sindrome de Hipoplasia del Corazén Izquierdo
(SHCI) es una de las mas frecuentes anomalias cardiacas
diagnosticadas intraltero’. Su incidencia es de 1 a 5 para
cada 10 mil nacidos vivos?, pudiendo estar subestimada
debido a ébitos fetales y neonatales inmediatos. Es una
enfermedad grave, necesitando intervencién precoz en el
periodo neonatal.

El Drenaje Anémalo de Venas Pulmonares (DATVP) también
es una anomalia congénita rara, correspondiendo de 1% a
3% de las cardiopatias congénitas®. La mortalidad quirdrgica
esta relacionada a drenajes obstructivos y asociaciones con
corazones univentriculares®.

La asociacién de SHCI con DATVP es muy rara, con escasez
de informacién en la literatura, particularmente cuando es
diagnosticada en la vida prenatal.

Describimos un caso de evolucién favorable de esa
asociacion en virtud del diagndstico prenatal preciso, seguido
de planeamiento terapéutico estratégico, que permiti6
instalacién de la terapéutica precoz menos invasiva y efectiva.

Relato Del Caso

Primigesta, 21 afos, encaminada para ecocardiograma
fetal por diagnéstico de SHCI en rastreo ultrasonografico
(ultrasonido morfoldgico de 22 trimestre). Examen realizado en
la 312 semana gestacional confirmé el diagnéstico; entre tanto,
evidenci6 asociacién con DATVP supracardiaca obstructiva
en el plano de la vena vertical ascendente, con velocidad de
flujo de 1,14 m/s (Figura 1). Parto cesarea electivo realizado
en la 382 semana gestacional en servicio de cardiologia
pedidtrica con sala de hemodindmica preparada para recibir
el bebé enseguida después del nacimiento. Al nacer, el bebé
present6 Apgar de 6/7/8 y peso de 3.295 kg. Fue realizada
intubacién orotraqueal electiva en la UTI y cateterismo de
vena y arteria umbilicales, siendo iniciada infusién continua
de prostaglandina. En las primeras horas de vida, la saturacién
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de oxigeno (SatO,) variaba de 30% a 40%, y la radiograffa de
térax evidenciaba edema pulmonar importante (Figura 2-A).
El ecocardiograma postnatal confirmé diagnéstico e identificd
atrio izquierdo diminuto (Figura 3). El Recién Nacido (RN) fue
llevado inmediatamente a la sala de hemodinamica para alivio
de la obstruccién en la vena vertical. Fueron implantados de
los “stents” cerca de la conexion de la vena vertical con vena
pulmonar comin (Figura 4). Después del procedimiento,
la SatO, se elevé a 80% y hubo mejora de la congestién
pulmonar (Figura 2-B), estabilizacion hemodindmica y
metabdlica, siendo el RN sometido a procedimiento hibrido
(vendaje selectivo de las arterias pulmonares y “stent” en el
canal arterial) el tercer dia de vida. El octavo dia de vida,
recibi6 alta de la UTI en buenas condiciones clinicas, siendo
transferido para la sala.

Durante permanencia en la sala, presenté taquicardia
supraventricular, retornando a la UTI para estabilizacién
clinica con uso de medicaciones antiarritmicas. Obtuvo alta
para casa diez dias después de la arritmia, teniendo control
ambulatorio con consultas y ecocardiogramas quincenales.

Debido a senales de aumento en la velocidad de flujo
en el plano del “stent” de la vena vertical y reduccién
del gradiente sistodiastélico al ecocardiograma de los
vendajes, denotando aumento de la presion capilar
pulmonar, se opté por nueva intervencién quirdrgica para
apertura de la conexién del atrio izquierdo con colector
venoso, que fue realizada con éxito a los dos meses vida.
La evolucién ambulatoria después de ese periodo mostré
buen desarrollo somatico y neuropsicomotor, SatO,
entre 68% y 78% y buena funcién ventricular, siendo
programado segundo nivel quirdrgico (Norwood/Glenn)
para el sexto mes de vida.

Discusion

La SHCI constituye la mas desafiadora enfermedad
cardiaca neonatal, con mortalidad de 90% en el primer mes
de vida, si no es abordada quirtdrgicamente’. A pesar de que
la operacién de Norwood ha sido descripta hace més de
treinta afos, la mortalidad quirdrgica de esa anomalia aun se
mantiene elevada, particularmente en paises en desarrollo®.
El procedimiento hibrido para SHCI fue introducido por
Gibbs etal.” en 1993 y adoptado como conducta de eleccién
en diversos centros®’. Esa técnica tiene como principal
objetivo mantener estandar de circulacion semejante
al fetal aumentando resistencia al flujo pulmonar con
vendajes selectivos de las arterias pulmonares, manteniendo
circulacion sistémica por el conducto arterioso sustentado
por “stent”* 7%, Para garantizar retorno venoso pulmonar
libre para atrio derecho, el procedimiento es completado
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Figura 1 - Ecocardiograma fetal. A) Proyeccién apical cuatro cdmaras, con aumento de la distancia entre la aorta toracica descendente y el atrio izquierdo.
B) Colector venoso y la vena vertical ascendente, evidenciando la aceleracion del flujo con (mosaico). C) Doppler en la vena vertical ascendente, en el lugar

de mayor aceleracion de flujo, mostrando el aumento de velocidad (1,14 m/s).

Figura 2 - Radiografia de torax. A) Después de nacimiento evidenciando edema pulmonar importante. B) Después de implante de “stents” en la vena vertical ascendente

con mejora del edema pulmonar.

con atrioseptostomfa realizada una a dos semanas después
de procedimiento hibrido”'°. La ventaja del abordaje hibrido
es que es un procedimiento menos invasivo que no necesita
uso de circulacion extracorpérea, determinando curso
postoperatorio mas répido y favorable.

La asociacién de SHCI con DATVP obstructiva acarrea
morbimortalidad elevada, con presentacién clinica
semejante a SHCI con comunicacion interatrial criticamente
restrictiva o septo interatrial intacto*”-'2. El edema pulmonar
determina hipoxemia grave y bajo débito cardiaco, llevando
a colapso circulatorio poco tiempo después del nacimiento.
Por eso, el diagnéstico fetal de esa asociacion es esencial para
programacion terapéutica inmediata y adecuada.

El diagnostico prenatal de SHCI no trae dificultades
al operador. La sospecha ocurre siempre que hay gran
ventriculo derecho vy significativa hipoplasia de la aorta
ascendente. Entre tanto, debido al bajo débito cardiaco
pulmonar, la identificacién de la DATVP es dificil, pudiendo

pasar inadvertida. Por ese motivo, hace parte de la
evaluacion rutinaria del corazén fetal la localizacién de por
lo menos dos venas conectadas al atrio izquierdo. Uno de
los métodos para evaluar restriccion en el plano atrial en
la SHCI durante vida fetal es el trazado Doppler de la vena
pulmonar. La onda “a” reversa puede estar significativamente
aumentada cuando la comunicacién interatrial (CIA) es
restrictiva, siendo observada también reduccién y hasta
aboliciéon de la onda “D” (diastole pasiva), con flujo
bidireccional en restricciones criticas. Asi, la evaluacion
del drenaje venoso pulmonar en la SHCI es esencial para
programacién terapéutica neonatal>*'. El aumento de la
distancia entre atrio izquierdo y aorta tordcica descendente
en la proyeccion de cuatro camaras, observado en este
caso (Figura 1-A), es importante en la evaluacion de la
DATVP durante la vida fetal®. Eso ocurre porque la cdmara
colectora normalmente se localiza atras del atrio izquierdo.
El mapeo de flujo en colores con frecuencia de repeticién
de pulso (PRF) bajo identifica que ese lugar esta llenado por
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Figura 3 - Ecocardiograma postnatal. A) Proyeccién apical cuatro camaras, con ventriculo izquierdo hipoplasico y cavidades cardiacas derechas dilatadas.
B) Proyeccién subcostal, atrio izquierdo diminuto y septo interatrial integro. C) Proyeccién supraesternal demostrando hipoplasia importante de la aorta
ascendente. D) Vena vertical ascendente identificada con el mapeo de flujo en colores mostrando aceleracion de flujo en el lugar que cruza con la arteria
pulmonar izquierda. E) Velocidad del flujo aumentada en la vena vertical ascendente (1,14 m/s). F) Conexién venosa anémalo supracardiaca con vena vertical
drenando en la vena innominada y desaguando en la vena cava superior (evaluacién después del implante del stent con alivio de la obstruccion).

AD: atrio derecho; VD: ventriculo derecho; Al: atrio izquierdo; VCS: vena cava superior; VI: vena innominada; VV: vena vertical.
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Figura 4 - Cateterismo cardiaco. A) Conexion anémala total de venas pulmonares en lago venoso que se abre en la vena vertical ascendente con estrechamiento critico
en su porcion proximal. B) Angiografia realizada después de implante de los dos “stents” en el trayecto estenético de la vena vertical ascendente.
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estructuras venosas, en este caso la vena pulmonar comn.
Con Doppler color es posible determinar la conexién de la
vena pulmonar comin con la vena vertical que se conecta
a la vena innominada y vena cava superior. En el lugar de la
obstruccién, donde la vena vertical se cruzaba con la arteria
pulmonar izquierda, fue observada significativa aceleracién
del flujo, comprobada con Doppler pulsado (Figura 1-C).
Aunque la vena cava superior reciba también el retorno
venoso pulmonar, no se encuentra dilatada, debido al bajo
débito pulmonar en la vida fetal (menos de 10% del débito
cardiaco fetal total), y que, en el caso, también presentaba
significativa restriccion.

Delante del diagnéstico de SHCI con DATVP obstructiva
en la vida prenatal dos posibilidades terapéuticas paliativas
inmediatas pueden ser establecidas: alivio de la obstruccién
en el plano de la vena vertical ascendente, con dilatacién con
balén o implante de “stent” en la vena vertical, o conexion de
la vena colectora con atrio izquierdo aliviando retorno venoso
pulmonar. Schranz et al.> muestran experiencia exitosa de la
conexién de la vena pulmonar comin con el atrio izquierdo
por cateterismo terapéutico. En el caso, esa estrategia no seria
posible debido a dimensiones diminutas del atrio izquierdo,
impidiendo cualquier terapéutica intervencionista. Asf, se opté
por el alivio de la obstruccién con implante de “stents” en el
lugar de la obstruccion que se mostré efectivo inicialmente,
rescatando el RN de la condicién critica que se encontraba en
el nacimiento. Entre tanto, delante del flujo de baja velocidad
en el lugar, hubo rapida proliferacién neointimal, obstruyendo
parcialmente el retorno venoso pulmonar, necesitando apertura
quirdrgica de la vena pulmonar comin al atrio izquierdo.
Aunque haya sido una cirugfa con circulacién extracorpérea,
el hecho de que el nifio haya recibido tratamiento paliativo
previamente con procedimiento hibrido permitié que tuviese
una evolucién favorable con mejor recuperacién postoperatoria.

Otro aspecto a ser discutido es la importancia del
diagnostico prenatal para planeamiento del parto en
institucion de referencia en cardiologia pedidtrica para tratar
al nifo con todos los recursos diagnoésticos y terapéuticos
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Conclusion
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