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Presen.tamos un caso de SPO secundario a FOP
en un paciente Sﬂm@l!dQ recientemente a lobectomfa
derr:‘cha Per Mna necpl?sm de pulmén, La presentacién
clinica ijue una 1nsuﬁ9mnczq respiratoria répidamente
progresiva y refractaria a oxigenoterapia, por lo que fue
preciso realizar el cierre percuténeo del FOP de forma
urgente. El procedimiento se llevd a cabo con éxito con
mejoria inmediata de la disnea y la hipoxemia.

Se trata de un varén de 70 afios que acude a urgen-
cias por episodio de disnea brusca con la bipedestacién.
Alaexploracién fisica se destacan desaturacién de oxi-
geno que se acentia con la bipedestacién hasta alcanzar
el 80% e hipoventilacion en base pulmonar derecha, sin
signos de insuficiencia cardiaca. Refiere varios episo-
dios de disnea con la bipedestacién desde hace un mes.
Presentaba los antecedentes de hipertensidon arterial,
accidente cerebrovascular en 2009 sin clara etiologia
(eco-Doppler de troncos supraérticos anodino), adeno-
carcinoma de colon tratado con cirugia y quimioterapia
en 2009 y carcinoma escamoso de pulmon intervenido
con lobectomia superior derecha hace 5 meses.

Ingresa para estudio y se le realizan radiografia y
tomografia axial computarizada pulmonar, que mues-
tran pérdida de volumen en el I6bulo su perior derecho,
atelectasia residual del l6bulo medio y elevacién del
hemidiafragma derecho en relacién con anteceden-
te quirtrgico (Figura 1). No se cbservan signos de
tromboembelia pulmonar. En la analitica de sangre
se destaca poliglobulia (hematocrito 41,5%), que no
estaba presente en controles previos. Ante la ausencia
de patologia pulmonar que justifique l_a ’climc_a y la
refractariedad de la hipoxemia a la administracion de
oxigenoterapia se solicita ecocardiograma transtoracico

(ETT) para descartar shunt intracard iaco. El E‘.I:T
basal no mostro alteraciones ni signos de hipertension
pulmonar Se realiza prueba de burbujas con suero
salino agitado, que evidencia paso masivo de burbujas
en situacion basal en el primero y el segundo latidos
sugestivos de shunt derecha-izqui erda (Figura 2). Cog
estos hallazgos sugestivos de SPO por F_UPSEPI"II'ST*;L
ecografia transesofagica (ETE) con vistas a an

el cierre del FOP.
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Fig. 1. Radiografia de térax que muestra pérdida de volumen en
el Iébulo superior derecho, atelectasia residual del lobulo medio y
elevacion del hemidiafragma derecho.

Fig. 2. A Eco transtoracico tras inyeccion de burbujas que muestra
paso masivo de burbujas en el primer latido. B. ICUS previo al cierre
del foramen oval permeable que muestra foramen oval permeable
(FOP) y septo interauricular (S1A) aneurismatico.

Debido a empeoramiento clinico rdpidamente pro-
gresivo en 24 horas con hipoxemia grave refractaria
(Sat O, 65%), que se mantiene tanto en bipedesta-
¢ién como en dectbito supino, precisando ingreso
en la unidad de cuidados intensivos y ventilacion
mecdnica no invasiva con alto flujo, se realiza un
ETE urgente. Este mostré un septo interauricular
(SIA) aneurismético con amplio despegamiento de la
membrana de la fosa oval y paso masivo de burbujas
con suero fisiologico agitado de la AD a la Al. Ante
el brusco empeoramiento del paciente con desatu-
racién mantenida que no se corrige con la posicitn
ni con oxigenoterapia se decide el cierre percutineo
urgente del FOP El procedimiento se lleva a cabo
bajo contraol con eco intracardiaco (ICUS) y escopia.
Se posiciona dispositivo Figulla Flex 11 31/35 sin
incidencias. Tras el cierre del FOP se evidencia de
forma instantdnea aumento de Sat O, de 66-70% o
95-97% con dezaparicién de la disnea. A los 2 meses
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permanece asintomatioo, sin evidencia de shunt resi-
dual en el ETT de control y con Sat O, del 97% tanto
en decubito como en bipedestacion,

El SPO puede explicarse por tres mecanismos
fundamentales: shunt intracardiaco, shunt vascular
pulmonar o alteracion de la ventilacion/perfusion,
El FOR debido a su elevada prevalencia en la po-
blacion general (10-24% ), es la causa mas frecuente
de shunt intracardiaco. (2) La hipoxemia se genera
como consecuencia de un shunt derecha-izquierda
significativo. Existen determinadas situaciones que
pueden evolucionar con inversién del flujo en un
contexto de presiones pulmonares normales, bien
por aumenlo transitorio de la presién en la AD
(causa hemodindmica) o por redireccionamiento
del Nujo (distorsién anatémica), (3) La compresion
extrinseca de la AD producida, por ejemplo, por un
hidrotérax o una neumonectomia produciria un
aumento de la presi6n intracavitaria facilitando el
shunt derecha-izquierda. (1) Por otro lado, altera-
ciones anatémicas que modifiquen la relacién entre
la vena cava inferior (VCI) y el SIA en posicién
erecta pueden producir un cambio en la direccién
del flujo de sangre hacia el FOP (4) Existen varios
mecanismos que pueden dar lugar a esta distor-
sién anatémica, como una vélvula de Eustaquio
prominente, la dilatacion de la raiz abrtica o una
neumonectomia. (5}

En el caso que presentamos de hipoxemia grave
secundaria a FOP en relacién con el antecedente de
lobectomia superior derecha, la pérdida de volumen
en el hemitérax y la elevacién del hemidiafragma
derecho podrian haber producido, por un lado,
compresién de la AD con aumento de la presién
intracavitaria y, por otro, redireccionamiento del
flujo de sangre desde la VCI hacia el FOR Am-
bos mecanismos favorecerfan un shunt derecha-
izquierda en posicién vertical en un principio que
posteriormente se present6é también en decibito,
debido al desplazamiento y compresién de la AD
por la elevacién del hemidiafragma derecho, siendo
este shunt el responsable de la disnea y la hipoxe-
mia. La aparicién de poliglobulia constatada en la
analitica de sangre revela cierto grado de hipoxemia
crénica que podria explicarse por la aparicién del
8PO desde hacia unos meses, coincidiendo con la
cirugia de pulmén.

El SPO secundario a FOP es una causa infre-
cuente de dignea, pero debe tenerse en cuenta en el
diagnéstico diferencial debido a la elevada morbilidad
que supone. Especialmente debe sospecharse en pa-
cientes con hipoxemia en bipedestacién refractaria
a la oxigenoterapia, con mejoria en decibito supino
y con posibles factores precipitantes como el an-
tecedente de lobectomia. En situaciones con gran
distorsién anatémica, el shunt derecha-izquierda
podria permanecer en todas las posiciones y dar
lugar a una hipoxemia mantenida y grave como en
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nuestro caso, siendo el eierre percutinea del pyp a
anico tratamiento efectivo .
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Diagnéstico precoz de ventriculo izquierdo no
compactado en un recién nacido

El ventriculo izquierdo no compactado (VINC) es una
miocardiopat{a que se caracteriza por una extensa capa
de numerosas trabeculaciones, surcada por profundos
recesos intertrabeculares que se comunican con la
cavidad ventricular.

Se diagnostica raramente en el recién nacide,
Representa entre el 7% y el 9,5% del total de las mio-
cardiopatfas.

Puede ocurrir en forma aislada o asociada con otras
malformaciones o sindromes.

Se presenta el caso clinico de un recién nacido con
diagnéstico prenatal de agenesia del cuerpo calloso, ri-
fién poliquistico izquierdo y restriceién del crecimiento
intrauterino, sin evaluacién con ecocardiograma fetal.

Al examen fisico presenté leve asimetria crancofa-
cial, proptosis, paladar ojival, pliegues palmares and-
malos y criptorquidia bilateral. Ingresa a la Unidad de
Terapia Intensiva Neonatal.

El estudio ecografico confirmé el diagnéstico de
displasia multiquistica de rifién izquierdo y agenesid
del cuerpo calloso.

Examen neurolégico anormal.
Primer dia de vida:
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El SPO puede explicarse por (res mecanist
fundamentales shunt intra ardiaco, s
pulmonar o alteracién de la venlilac
El FOP debudo a su elevada prevalencia en la po
blacion general ( 10-24% ), es la causa mas frecuente
de sAunt intracardiaco (2) La hipoxena se genera
como consecuencia de un shuns derex ha-izquierda
significativo. Existen determinadas situaciones que
pueden evolucionar con inversion del Mlujo en un
contexto de presiones pulmonares normales, bien
por aumento Lransitorio de la presion en la AD
(causa hemodindmica) o por redireccionamiento
del Nujo (distorsién anatémica). (3) La compresién
extrinseca de la AD producida, por ejemplo, por un
hidrotérax o una neumonectomia preduciria un
aumento de la presion intracavitaria facilitando el
shunt derecha-izquierda. (1) Por otro lado, altera-
ciones anatémicas que modifiquen la relacién entre
la vena cava inferior (VCI) y el SIA en posicidn
erecta pueden producir un cambio en la direccion
del flujo de sangre hacia el FOP. (4) Existen varios
mecanismos que pueden dar lugar a esta distor-
sién anatémica, como una vdlvula de Eustaquio
prominente, la dilatacién de la raiz adrtica o una
neumonectomia. (5}

En el caso que presentamos de hipoxemia grave
secundaria a FOP en relacién con el antecedente de
lobectomia superior derecha, la pérdida de volumen
en el hemitérax y la elevacién del hemidiafragma
derecho podrian haber producido, por un lado,
compresion de la AD con aumento de la presién
intracavitaria y, por otro, redireccionamiento del
flujo de sangre desde la VCI hacia ¢l FOF. Am-
bos mecanismos favorecerian un shunt derecha-
izquierda en posicién vertical en un principio que
posteriormente se present6é también en decibito,
debido al desplazamiento y compresién de la AD
por la elevacién del hemidiafragma derecho, siendo
este shun! el responsable de la disnea y la hipoxe-
mia. La aparicién de poliglobulia constatada en la
analitica de sangre revela cierto grado de hipoxemia
crénica que podria explicarse por la aparicién del
SPO desde hacia unos meses, coincidiendo con la
cirugia de pulmén.

El SPO secundario a FOP es una causa infre-
cuente de disnea, pero debe tenerse en cuenta en el
diagnéstico diferencial debido a la elevada morbilidad
que supone. Especialmente debe sospecharse en pa-
cientes con hipoxemia en bipedestacion refractaria
a la oxigenoterapia, con mejoria en dectbito supino
y con posibles factores precipitantes como el an-
tecedente de lobectomia. En situaciones con gran
distorsién anatémica, el shunt derecha-izquierda
podria permanecer en todas las posiciones y dar
lugar a una hipoxemia mantenida y grave como en
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Diagnéstico precoz de ventriculo izquierdo no
compactado en un recién nacido

El ventriculo izquierdo no compactado (VINC) es una
miocardiopatia que se caracteriza por una extensa capa
de numerosas trabeculaciones, surcada por profundos
recesos intertrabeculares que se comunican con la
cavidad ventricular.

Se diagnostica raramente en el recién nacido.
Representa entre el 7% y el 9,5% del total de las mio-
cardiopatias.

Puede ocurrir en forma aislada o asociada con otras
malformaciones o sindromes.

Se presenta el caso clinico de un recién nacido con
diagnostico prenatal de agenesia del cuerpo calloso, ri-
nén poliquistico izquierdo y restriccion del crecimiento
intrauterino, sin evaluacién con ecocardiograma fetal.

_ Al examen fisico presenté leve asimetria craneofa-
cial, proptoesis, paladar ojival, pliegues palmares ané-
malos y eriptorquidia bilateral. Ingresa a la Unidad de
Terapia Intensiva Neonatal.

El estudio ecografico confirmé el diagnéstico de
displasia multiquistica de rifién izquierdo y agenesia
del cuerpo calloso.

Examen neurolégico anormal.

Primer dia de vida:

|
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Examen cardiovascular y ¢
normales, -

Eco-Doppler color: VINC por 1 evidenein de
merosas v prominentes trabeculaciones v
recesos intertrabeculares en Ja pare :

lectrocardiograma (FC()

nu-
profundos

r interts , d lateral del ven-
triculo izquierdo (V1) y en el dpoy (Figura 1). EI flujo

sanguineo rellena los espacios intertrabeculare
la cavidad ventricular,

Relacién V l_t.m compactado/VI compactado: 2,3.

Buena fm'w.mn ventricular izquierda.

Alos 14 dias de vida present6 insuficiencia cardiaca,
nms.u-anfin el m}-Dﬂpp!er cardiaco dilatacién de cavida-
dos mq.u_mrdus con disminucién de la funcign
y i raccion de acortamiento del 279

ECG: sobrecarga de auricula derecha, biventricular
con prgdor_mmo derecho, trastornos de la repolarizacién,

S{: mdlcap furosemida y betabloqueantes y a los
26 dias de vida, por insuficiencia cardiaca grave, se
agregan inotrépicos,

A los 28 dias de vida fallece por falla multisistémica.

La anatomia patolégica confirmé el diagnéstico:
miocardiopatia no compactada (miocard iopatia es-
pongiforme).

Examen macroscépico: cardiomegalia; rifién en
herradura; rifén izquierdo pequeiio con presencia de
multiples quistes; agenesia del cuerpo calloso.

Examen microscépico: miocardio con presencia de
invaginaciones del endocardio que se profundizan en
el espesor de la pared ventricular, fibroelastosis endo-
cdrdica (Figura 2).

Rinén izquierdo con displasia multiquistica.

En 1990, Chin y colaboradores (1) deseribieron por
primera vez el miocardio ventricular izquierdo no com-
pactado aislado. En 1995, la Organizacién Mundial de
la Salud lo incorpora como miocardiopatia no clasifica-
day a partir de 2006 se reclasifica como miocardiopatia
primaria de base genética. (2) )

Segtin la teoria patogénica mas aceptada y difun-
dida, el VINC representa una detencién en la morfo-
génesis endomiocardica, originando las numerosas y
prominentes trabeculaciones y los profundos recesos
intertrabeculares. Estas trabéculas generalmente se

8 desde

sistdlica

L TR T ]

Fig. 2. Técnica tricromica de Masson. 400x, Procesos endocardicos
penetrando en el espesor del miocardio.

desarrollan en la pared libre y en la porcién inferior del
septum interventricular, separando el tracto de entrada
del de salida ventricular.

Normalmente, entre la quinta y la octava semana
de gestacién el miocardio madura desde el epicardio al
endocardio y de la base al 4pex por compactacién de las
trabéculas miocardicas con un aumento del grosor de
la capa compacta miocardica y una disminucién de la
capa trabeculada, especialmente en el VI.

Las arterias coronarias epicardicas son habitual-
mente normales en estos pacientes y no tienen contacto
con los recesos intertrabeculares.

Al mismo tiempo existe una detencién en el nor-
mal desarrollo del anillo fibroso que podria explicar la
posible asociacién del VINC con el sindrome de WolfT-
Parkinson-White.

El VINC es una patologia genéticamente hetero-
génea y puede ocurrir en forma aislada o asociada con
otras malformaciones cardiacas o no cardiacas, o bien
formar parte de sindromes genéticos.

Mas del 50% de los casos aislados descriptos serian
familiares, con forma de herencia tanto autosémica
dominante como ligada al cromosoma X.

Se desconoce la exacta prevalencia de esta enferme-
dad, la que probablemente es subdiagnosticada.

En los pacientes pedidtricos, la mayoria de los
diagnésticos se realiza durante la infancia, raramente
en el recién nacido.

En los adultos el rango es muy amplio, con un leve
incremento entre los 20 y los 40 anos.

En nifos, el VINC representaria entre el 7% v ¢l
9,5% del total de las miocardiopatias, después de 1a
miocardiopatia hipertréfica y dilatada, (3, 4) y en los
adultos, el 0,014%.

La relacion vardn:mujer es de 1,8:1.

El VINC puede manifestarse por insuficiencia
cardiaca grave y precoz, arritmias ventriculares +
fenémenos tromboembdlicos sistémicos '

Escaneado con CamScanner
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¢ eco-Doppler color

21 diagmostico se realiza mediant ;
m— Jos son los de Jenni

y los eriterios mis ampliamente usat
y colaboradores: (H)
1. Ausencia de otras anomalias cardinens,

i g trabecu-
a de numerosas y prominentes t e
intertrabeculares,

la pared lateral

2. Presenci
laciones v profundos recesos
especialmente en los m‘glinentns de

sdia. mferior media y 4pex. :

8. :\‘l:i;lmliz:wiml por Doppler color de los PSPH_CI"B
intertrabeculares perfundidos desde la cavidad
ventricular.

4. La relacién entre la porcién no compactada/com-
pactada del miocardio ventricular medida al final
de la sistole para la mejor visualizacién de las dos
capas igual o mayor de 2.

A su vez, los criterios de Stollberger y colabo radur.es
incluyen la presencia de por lo menos tres trabeculs{clw
nes que sobresalgan de la pared del VI a nivel apical,
por delante de los misculos papilares y visibles en un
plano ecocardiografico. (6)

La funcién sistélica del VI se halla globalmente
disminuida, tanto en los segmentos no compacta-
dos como en los normales, probablemente por la
hipoperfusién subendocardica y la disminucién de la
microcirculacién, que también podria ser la causante
de las arritmias.

La disfuncién diastélica puede estar relacionada
con un llenado restrictivo y una relajacion anormal
causada por las numerosas trabéculas ventriculares.

El tratamiento estd encaminado a paliar las mani-
festaciones clinicas que presenta el paciente, ya que
no hay ninguna terapia especifica para esta patologia.

Para la insuficiencia cardiaca congestiva se pueden
administrar inotrépicos, betabloqueantes, inhibidores de
la enzima convertidora de la angiotensina y diuréticos.

La presencia de arritmias ventriculares malignas
es indicacién de colocacién de un cardiodesfibrilador
implantable.

Se ha recomendado la anticoagulacién profildctica
prolongada para la prevencién de complicaciones em-
bélicas con o sin la presencia de trombos.

El tinico tratamiento definitivo es el trasplante
cardiaco.

La sobrevida a largo plazo suele ser pobre (70% a
75% alos § anos) y la muerte generalmente ocurre por
insuficiencia cardfaca o en forma subita.

Escasas publicaciones se refieren a esta enfermedad
diagnosticada en el periodo neonatal.

Tres neonatos con insuficiencia cardiaca congestiva
e hidropesia fetal grave fueron publicados por Halberts-
ma y colaboradores en 2001, Kitao y colaboradores en
2004 y por Autumm y colaboradores en 2009,

Otros dos pacientes fueron diagnosticados a
los 2 y 10 dias de vida, uno tratado con milrinona
previo al trasplante cardiaco y el otro presentaba
ademas bloqueo AV completo y sindrome de QT
prolongado.
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Un paciente con bradicar rli:jn .ﬁ-[m § enformedy -
nodo sinusal ¥ glndrome (.h' 1 I‘T"I"'fkiltit. Pownagy
fue dingnosticado en ol primer din do vf"“-

Shane publico una Fl.'l'll!‘ ”'H””".“'f'ﬂ""“ do 48 -
con diagnéstico de VINC entre tlufurmh_rn tle lf-mm
febrero de 2006, de los l'llfllf_'.ﬁ SJ’fm,r,,,‘] d"'“““‘ﬂ‘.it—;,d"n
entro el primero y el séptimo dia de vida,

[l diagnostico de VINC por ecocardiografyy M
es dificultoso. )

La importancia de esta prescn.lnt'mn radica ¢p e
el VING, confirmado por ﬂnatf:mm patologica, pq lrn;;
miocardiopatia que pl:IE(]f! ser diagnosticada en yp =
cién nacido cardiolégicamente asintomético en ¢
primer dia de vida por ecocardiograma Doppler e,
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