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7. Cardiopatias congénitas

7.1.  Sindrome de ALCAPA presentacion atipica en

paciente adulto con funcion ventricular normal
Chavez-Ruiz César David
Instituto Mexicano del Seguro Social.

Introduccion: femenino de 31 afios acude referida por un soplo,
estd asintomatica, en clase funcional 1 de la NYHA, neg6 anteceden-
tes cardiovasculares o enfermedades previas, se ausculta un soplo
continuo con epicentro pulmonar, clinicamente sin datos de falla
cardiaca. Realizamos ecocardiograma transtordcico encontrando:
tronco de la arteria pulmonar y sus ramas dilatadas con un flujo
anormal fasico continuo que drena hacia el tronco de la arteria
pulmonar debajo del plano valvular, el resto del ecocardiograma
es normal. Se realiza posteriormente angiotomograffa de coronarias
encontrando: nacimiento anormal del tronco coronario izquierdo
(TCI) desde el tronco de la arteria pulmonar (ALCAPA), las arterias
coronarias con dilatacién ectésica severa, se observa extensa red
de arterias colaterales desde la descendente posterior hasta la coro-
naria izquierda. La paciente no acepta intervencién quirdrgica, por
lo que continuamos vigilancia y tratamiento médico y restriccién
de esfuerzo fisico. Resultados: el sindrome de ALCAPA es una
entidad infrecuente cuyo diagndstico es complicado en ausencia
de sintomas y al presentar funcién ventricular izquierda normal;
sin embargo, en nuestra paciente, las caracteristicas del soplo en
exploracién fisica, la dilatacién del origen de la coronaria derecha y
el flujo fasico anormal que drenaba hacia tronco de la pulmonar en
el ecocardiograma, nos llevé a realizar una angiotomograffa, donde
se obtuvo el diagndstico definitivo. Esta es la técnica diagnéstica
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de eleccién y genera mayor informacién anatémica para planear
un tratamiento. Analisis: el diagndstico de ALCAPA en adultos es
infrecuente, la presentacién clinica habitual es falla cardiaca, el
origen anémalo del TCl ocasiona isquemia silente, lo que culminara
en disfuncién ventricular izquierda. Hay pocos casos reportados
en los que el paciente se encuentra asintomatico con funcion
ventricular normal, esto pudiera explicarse al desarrollo de arterias
colaterales desde la coronaria derecha que logran mantener la
perfusién izquierda, manteniendo asf la funcién ventricular normal;
sin embargo, pese al estado asintomatico inicial, estos pacientes
eventualmente culminarén en falla ventricular izquierda debido a
la isquemia silente. Conclusiones: el sindrome de ALCAPA es una
entidad rara en adultos manifestada principalmente por disfuncién
ventricular izquierda, aunque existen casos poco frecuentes en los
que la funcién ventricular es normal. El abordaje diagnéstico por
angiotomografia es la técnica de eleccién en pacientes con alta
sospecha de este sindrome.

7.2.  Cor triatriatum sinister: causa inusual de

accidente cerebrovascular en adultos
Alanis-Naranjo José Martin, Flores-Ibarra Elvira,
Estrada-Jaime Jesus Daniel, Rivera-Hermosillo Julio César
Hospital Regional 1° de Octubre, ISSSTE.

Introduccion: cor triatriatum sinister (CTS) es una anomalia cardiaca
caracterizada por una membrana fibromuscular accesoria que divide
la auricula izquierda, con una prevalencia de 0.1-0.4% en pacientes
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con cardiopatia congénita. Los pacientes a menudo permanecen
asintomaticos hasta la edad adulta, y los accidentes cerebrovascu-
lares (ACV) ocurren en un pequeiio nimero de casos. Descripcion
del caso: masculino de 58 afos hospitalizado por ACV isquémico,
en el que se detect6 fibrilacién auricular (FA) (Figura 7.2.1A). A la
auscultacién con soplo holosistélico intensidad 3/6 en foco tricus-
pideo y soplo continuo intensidad 3/6 en foco mitral. El monitoreo
Holter demostré FA (Figura 7.2.1B), y el ecocardiograma revel6
dilatacion biauricular (derecha: 72 mL/m?, izquierda: 182 mL/m?),
insuficiencia mitral severa, insuficiencia tricuspidea severa, CTS con
fenestracién de 12.4 X 11 mm con gradiente a través del defecto
de 34 mmHg (Figura 7.2.2), sin trombos ni defectos congénitos
asociados. El paciente rechazé cualquier procedimiento invasivo o
quirdrgico; fue dado de alta con antiarritmico y anticoagulante oral.
Durante dos afios de seguimiento no presenté nuevos episodios de
ictus ni discapacidad significativa. Resultado: el CTS es cada vez més
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reconocido a pesar de su rareza. Si bien la ecocardiografia ayuda
a confirmar el diagnéstico, se necesita mayor evidencia sobre las
opciones de tratamiento como cirugfa versus abordaje percutidneo,
tromboprofilaxis y el seguimiento a largo plazo, principalmente si
ocurren complicaciones embdlicas. Andlisis y conclusiones: en el
diagndstico de CTS es preferible la ecocardiografia transesofagica,
ya que permite una mejor visualizacién de la auricula izquierda y
su membrana. El ACV ocurre en esta cardiopatia por la alta preva-
lencia de fibrilacion auricular, estancamiento del flujo sanguineo
en el compartimento accesorio o embolizacion paradéjica en casos
con comunicacién interauricular. El tratamiento dependera de los
sintomas: hallazgo incidental sin gradiente de presién no requiere
tratamiento, mientras que la extraccién de la membrana auricular
puede ser necesaria en pacientes con obstruccién grave, demos-
trando una supervivencia satisfactoria con una baja probabilidad
de reintervencion. La intervencién por catéter es factible en casos
seleccionados, pero se desconocen resultados a largo plazo. La dila-
tacién del orificio podria no tener éxito en sujetos con calcificacién
de la membrana auricular.

7.3. Una cardiopatia congénita compleja,
atresia de la valvula adrtica, comunicacion

interventricular tipo membranosa
Vasquez-Santiago Moisés Ivan, de-la-Vega-Santillan Carlos Alberto,
Casillas-Silva Andrea Grisel
UMAE Hospital de Cardiologia, Centro Médico Nacional Siglo XXI, IMSS.

Introduccién: mujer de 47 anos, sin factores de riesgo cardiovascu-
lar, acude a valoracién por disnea de medianos esfuerzos, retencién
hidrosalina en miembros inferiores, exploracion fisica, reforzamiento
del segundo ruido cardiaco, a la palpacién levantamiento sistélico
en segundo espacio intercostal izquierdo, radiografia de térax
con ensanchamiento mediastinal a expensas de arco pulmonar,
electrocardiograma con bloqueo de rama derecha incompleto,
ecocardiograma con fraccién de expulsion del ventriculo izquierdo
al 38%, insuficiencia mitral y tricuspidea severa, hipertensién pul-
monar severa, resonancia magnética, con tronco arterioso comdin,
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Figura 7.3.1: A) Radiografia PA de térax: imagen sugestiva de
dilatacion de TAP. B) ECG: bloqueo incompleto de rama derecha
del haz de His, hipertrofia ventricular izquierda, sobrecarga sis-
télica de VD. C) ECOTT Doppler continuo a nivel de VT: Vmax
IT 5.4 m/s. D) Doppler color en eje apical cuatro cdmaras: CIV
perimembranosa.

Figura 7.3.2: Resonancia magnética A) Corte transversal a nivel
de tracto de salida de VD: comunicacién interventricular. B) Corte
sagital a nivel de valvulas trictispide y pulmonar. C) CIV, ausencia
de vélvula adrtica. D) Reconstruccion 3D por angiorresonancia
magnética: TAP dilatado, PCA.

Resumenes de Trabajos Libres del XXI Congreso Nacional de Cardiologia

coartacién aédrtica postductal, datos de hipertensiéon pulmonar se-
vera, diagnosticando cardiopatia congénita tipo atresia de la valvula
adrtica, tronco arterioso comuin, comunicacion interventricular tipo
membranoso. Resultado: el pronéstico de la atresia valvular adrtica
sin intervencién es uniformemente fatal después del cierre fisiol 6gi-
co del conducto arterioso persistente (CAP) y representa 25% de las
muertes. Los estudios de seguimiento muestran que la mortalidad
se reduce significativamente después de la intervencion, la supervi-
vencia general a 10 afios es casi del 90%. Analisis y conclusiones:
la atresia valvular adrtica es infrecuente, las clspides valvulares
adrticas estan fusionadas desde el nacimiento, provocando una
obstruccién critica al tracto de salida izquierdo, en 4-6% de estos
pacientes puede coexistir una comunicacién interventricular (CIV)
que condicione un adecuado desarrollo del ventriculo izquierdo (VI)
y valvula mitral. Debido a la falta de valvula aértica, la raiz adrtica
generalmente surge de la base del corazén. Las arterias coronarias
normalmente surgen de la raiz adrtica, la aorta ascendente y el
cayado de la aorta son hipoplésicos. Se reporta un gran conducto
arterioso que desemboca en la aorta descendente.

7.4.  Evaluacion biosocial a largo plazo en

pacientes operados de cirugia de Fontan
Escorcia-Murillo Karla Josseling
Instituto Nacional de Cardiologia «Ignacio Chavez».

Introduccion: los pacientes con circulacién de Fontan, que de-
penden de flujo pulmonar pasivo, tienen una capacidad limitada
para aumentar el gasto cardiaco seglin sea necesario. La evalua-
cién objetiva de la aptitud cardiopulmonar es uno de los factores
mas importantes que afectan la calidad de vida de los pacientes
y el pronéstico después de la correccién quirtrgica, lo que sigue
siendo dificil en la practica clinica. El estandar de oro para la ex-
presién de la aptitud cardiopulmonar es el consumo maximo de
oxigeno; Qu y colaboradores realizaron un estudio comparando
las variables derivadas de la prueba de caminata de seis minutos
y prueba de esfuerzo cardiopulmonar en la evaluacion pronéstica
de pacientes con cardiopatias congénitas. En un estudio realizado
en 2017 se encontr6 que en 30% de los sujetos que recibieron
cirugia de Fontan, las puntuaciones del Resumen de salud psi-
cosocial fueron consistentes con una calidad de vida psicosocial
significativamente deteriorada. Material y métodos: se realiz6 un
estudio descriptivo, retrospectivo de corte transversal, que incluyd
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Tabla 7.4.1.
Media Minimo
Distancia recorrida ~ 491.4 £ 68.8 316 649
Saturacion inicial 823472 67 94
Saturacion final 74+£9.7 53 90
Borg final 26+1.6 0.3 8.1

a pacientes operados menores de 18 anos de derivacién cavopul-
monar total durante el periodo de 2005 a 2019. Se realizé una
base de datos en el programa RedCap (Research Electronic Data
Capture) y se utiliz6 el programa estadistico SPSS version 22, para
analisis de datos. Analisis estadistico: se realiz6 revision de los
expedientes clinicos para la obtencion de informacién y llenado
de la ficha previamente elaborada (Instrumento de recoleccién),
cada expediente revisado cumpli6 con los criterios de inclusion
ya mencionados, con el fin de evitar recolectar informacién de
expedientes incompletos. Resultados: se incluyé un total de 30
pacientes, de los cuales 53.3% corresponde a sexo masculino. La
edad promedio al momento de la cirugia fue de 9.2 + 3.5 (minima
de 3 y maxima 17 afios), y la media de afos de seguimiento a la
fecha fue de 9.2 + 3.5 (minima de 3 y maxima 17 afos). El principal
diagnéstico que conllevé a la cirugfa fue la ausencia de conexién
atrioventricular derecha en 56.7%. El 50% de los pacientes requirié
abordaje con circulacién extracorpérea. La dominancia ventricular
mas frecuente correspondié a la izquierda en 70% de los pacien-
tes. Dentro de las comorbilidades presentes en la poblacién de
estudio, la principal reportada es edema periférico (37.7%), sin
embargo, en la revisién de valores de transaminasas al momento
de la evaluacion se report6 patoldgica en 40% de los pacientes,
lo cual obliga a incorporar otros estudios que permitan evaluar de
manera temprana lesion hepética, entre otras potenciales com-
plicaciones. Se realizé prueba de caminata a todos los pacientes,
obteniendo una media de distancia recorrida de 491.4 metros,
(minima de 316 y méaxima 649 metros). En el presente estudio
la media de saturacién previa fue de 82.3 + 7.2% y al final de la
prueba fue de 74 £ 9.7%. Con relacién a su apreciacién del nivel
actual de su salud (uno catalogado como muy mala y maxima
cinco siendo excelente) el 43.3% (n = 13) de los pacientes pun-
tuaron su salud en nivel 4, 40% (n = 12) consideraron excelente
su salud actual y 16.7% (n = 5) consideraron su salud regular. Al
evaluar su transicién de salud, 63.3% (n = 19) manifiesta que es
buenay 36.7% (n = 11) manifestaron que su transicién es mala.
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Se solicité que valorara su percepcién de la salud con relacién
a las demés personas y 66.7% (n = 20) aseverd que su salud es
igual de buena en comparacién a las demas personas, en cambio
33.3% (n = 10) refiere que su salud es mala en comparacion
con las demds personas. Conclusiones: la cirugia de Fontan ha
cambiado el pronéstico en los pacientes con cardiopatias de tipo
univentricular, incrementando su esperanza de vida. Los datos
recientes cada vez mas brinda informacion que permite detectar
de manera temprana complicaciones durante el curso de vida de
esta poblacion. En el presente estudio se reporté un promedio
esperado de distancia recorrida en caminata de seis minutos,
similar a la literatura internacional, y dicha prueba es una herra-
mienta (til en el seguimiento de los pacientes. La calidad de vida
de estos pacientes puede encontrarse reducida al compararse con
poblacién sana, es importante conocer la situacién de cada uno, ya
que puede ser un indicador de la presencia de las comorbilidades
esperadas en esta poblacién, asimismo el ejercicio cardiovascular
es importante en estos pacientes, y la percepcion de su salud pue-
de interferir en el apego a programas de rehabilitacién cardiaca.

7.5. Membrana supravalvular aértica parcial vs

diseccion aortica en sindrome de Marfan
Espinosa-Flores Melissa, Leon-Blanchet Jessica,
Nochebuena-Lopez Jestis Armando, Mares-Orozco Adan Rafael
Hospital General de México «Dr. Eduardo Liceagay.

Introduccién: masculino de 34 afios con antecedente de sindrome
de Marfan (SMF), clase funcional (CF) NYHA 1l de dos anos de
evolucién, acompanado de edema de miembros pélvicos y disnea
paroxistica nocturna. Ingresa a urgencias por falla cardiaca descom-
pensada, CF NYHA IV. Examen fisico: ingurgitacién yugular grado
4, signo de Corrigan presente. Pulsos carotideos hipercinéticos,
pulsos radiales y femorales regulares tipo magnus celer. Se observa
levantamiento paraesternal bajo. Soplo de regurgitacién adrtica.
Foco accesorio adrtico soplo de Austin Flint. Se observaron signos
de Quincke, Landolfi, Lian, Hill y Musset positivos. Se obtuvo
una creatinina de 0.84 mg/dL, Tnl 1,072 ng/mL, BNP 5,000 ng/
mL. Electrocardiograma ritmo sinusal, BRA e HVI. La ecocardio-
graffa transtoracica (ETT) demostré disfuncién diastélica grado 11,
hipertrofia excéntrica, FEVI 31%, auricula y ventriculo izquierda
dilatados, insuficiencia adrtica severa, insuficiencia mitral y tricts-
pide moderadas, aorta ascendente de 78 mm, disecci6n adrtica
Stanford A/De Bakey Il (5), ecocardiograma transesofagico (ETTE)
mismos hallazgos de ETT (Figura 7.5.1A), membrana supravalvular
adrtica parcial (Figura 7.5.2B), sin caracteristicas ecocardiograficas
de diseccién adrtica (Figura 7.5.1B-D) con continuidad del Doppler
color en el complejo aértico (Figura 7.5.1D), angiotomografia con
mismos hallazgos de ETT vs membrana supraadrtica (Figura 7.5.2).
Resultado: se realizé cirugfa de Bentall, sustitucion de vélvula mitral
y plastia tricuspidea. En el transquirdrgico se confirmé la diseccién
adrtica. Postoperatorio sin complicaciones. Analisis y conclusiones:
el sindrome de Marfan (SMF) es el trastorno hereditario del tejido
conectivo mas frecuente, asociado principalmente a aortopatias.
El aneurisma, ruptura y diseccién de la rafz aértica son la principal
causa de muerte de estos pacientes. Existe informacion limitada
sobre membrana supraadrtica en relacién a SMF, representando
un desafio diagndstico, la evaluacién multiimagen jugé un papel
importante. Se realizé bisqueda en bases de datos PubMed, EM-
BASE y LILACS, articulos que tuvieran los términos MeSH del caso
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reportado. Se incluyeron citas bibliograficas publicadas hasta 2019.
ETT y ETTE son métodos de abordaje principal ante aortopatias del
SNEF apoyado por la angiotomograffa. La resolucién quirdrgica de
una membrana supraadrtica vs diseccién adrtica difiere en urgen-
cia. Nuestro paciente representé un reto diagnéstico, el hallazgo
quirdrgico tuvo el diagnéstico final.

7.6.  Persistencia de vena cava izquierda y ausencia
de vena cava superior derecha como hallazgo
de implantacion de marcapasos definitivo

Resumenes de Trabajos Libres del XXI Congreso Nacional de Cardiologia

Castillo-Montes Manuel de Jesus, Martinez-Belmonte Haydee Alejandra,
Estrada-Jaime Mario Alberto, Mendoza-Cruz Gabriel,

Rivas-Hernandez Evaldo Zoé, Gonzalez-Coronado Vidal José

Hospital Regional 1° de Octubre, ISSSTE, Ciudad de México, México.

Introduccién: la persistencia de la vena cava izquierda (PLSVC) es
una anomalfa congénita en la que la vena cava superior izquierda
no se reabsorbe durante el desarrollo fetal. En la mayoria de los
casos, la PLSVC drena en el seno coronario sin causar sintomas, pero
puede asociarse con otras anomalias cardiacas, como defectos del
septo auricular y arritmias, que pueden complicar procedimientos
médicos y quirdrgicos. Descripcién del caso: masculino de 67 afios
con hipertensién arterial. Presenta disnea, lipotimia y bradicardia 40
Ipm, se realiz6 holter identificando pausas sinusales de 2.9 s. Du-
rante la hospitalizacion present6 sincope con bradicardia extrema
29 Ipm, colocando marcapasos temporal (MCP) utilizando abordaje
subclavio izquierdo; es trasladado a nuestra unidad para colocacién
de MCP definitivo. Se identificé conduccién con QRS estrecho por
lo que se recolocé electrodo y al control radiografico se evidencié
trayecto andmalo del electrodo (Figura 7.6.1A), sospechando de
PLSVC. Durante implantacion de MCP definitivo se realiza abordaje
subclavio derecho, al avanzar gufa se detectd trayecto anémalo
(Figura 7.6.1B) realizando angiografia venosa bilateral subclavia,
evidenciando persistencia de vena cava superior izquierda con
drenaje en seno coronario dilatado, asi como ausencia de vena cava
superior derecha (RSVC) (Figura 7.6.2), colocando MCP temporal
femoral derecho y siendo programado para colocacién de MCP
epicardico por dificultad anatémica, el cual se colocé con éxito.
Material y métodos: se realiz6 bisqueda bibliografica en reposito-
rios de evidencia cientifica arbitrada referente a la persistencia de
vena cava superior. Resultados y conclusiones: la identificacion de
trayectos anémalos de accesos vasculares superiores, principalmente
izquierdos, deben de hacernos sospechar de estas entidades, ya que
sugieren un reto anatémico y técnico en los pacientes y es necesario
corroborarlo con un método diagnéstico de extension. Yusuke y

Figura 7.6.2.
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colegas reportaron que la PLSVC ocurre en 0.3% de los pacientes
con corazén normal y en 4.5% de los pacientes con cardiopatia
congénita. La PLSVC con RSVC ausente, también conocida como
PLSVC aislada, en situs solitus visceral-auricular es una malformacion
venosa muy rara, que ocurre en 0.07-0.15 % de los pacientes con
implantes de marcapasos y en 0.09-0.13% de los casos post mortem
que involucran cardiopatia congénita.

7.7.  Factores asociados a muerte en pacientes con
cardiopatia congénita y falla cardiaca. Cohorte

Registro de Cardiopatias Congénitas del Adulto
Marquez-Gonzalez Horacio, Yafiez-Gutiérrez Lucelli,
Cruz-Garcia Edgar, Sanchez-Lopez Sheila
UMAE Hospital de Cardiologia, Centro Médico Nacional Siglo XXI, IMSS.

Introduccién: la FC es la primera causa de muerte en los adultos
que viven con CC. La particularidad de estos enfermos radica en
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la complejidad de las lesiones condicionadas por los diferentes
mecanismos de las malformaciones cardiacas. Ademads, existen
determinantes sociales que modifican el pronéstico y convierten
la realidad de estos pacientes en un contexto diferente al ideal. La
cohorte RECCAD (Registro de Cardiopatias Congénitas del Adulto)
se conforma de los pacientes de las dos instituciones del pafs (Insti-
tuto Nacional de Cardiologfa y UMAE Hospital de Cardiologia CMN
SXXI) que tienen clinicas de adultos con CC. Objetivo: identificar y
calcular el riesgo de variables clinicas, terapéuticas y determinantes
sociales asociadas a muerte en pacientes con CC y falla cardiaca.
Material y métodos: estudio de prondstico de la cohorte RECCAD,
conformada por enfermos > 18 anos con CC atendidos en ambas
instituciones. Fueron seleccionados los pacientes con fracciéon de
expulsion del ventriculo sistémico menor de 40%. El tiempo O se
construyé a partir de la inclusion en dichas clinicas (historia clinica
cardiovascular y estudios de imagen). Los DSS se dividieron en las
siguientes categorias: individual (tipo de CC, dividido en seis grupos
diferentes de acuerdo al mecanismo de lesion, sexo, grupo de edad,

Tabla 7.7.1: Caracteristicas y diferencias de los pacientes sobrevivientes y no sobrevivientes adultos con CC en falla cardiaca.

Sexo
Masculino 816 (52.0)
Femenino 754 (48.0)
Tipo de CC
Cortocircuitos no reparados 620 (39.5)
Anomalia de Ebstein 110 (7.0)

Doble discordancia 60 (3.8)

Obstrucciones derechas 463 (29.5)

Obstrucciones izquierdas 220 (14.0)

Cardiopatias univentriculares 97(6.2)
Estado de la CC

Reparados totalmente con necesidad de otra 797 (50.8)

cirugia

Sin procedimientos 640 (40.8)

Cirugia paliativa 133 (8.5)

Arritmias sin tratamiento 543 (34.6)
Estado actual

Trabajan 1,147 (73.1)

Dependen de otra persona 353(22.5)
Determinantes sociales

Educacion basica 930 (59.2)

Sin cuidados de transicion a la edad adulta 455 (29.0)

Distancia del domicilio al centro mayor a 439 (28.0)

201 km

Mujer con embarazo no planeado 80 (5.1)
Tipo de tratamiento

INRA/ARAII + SGLT2 + BB selectivo + 314 (20.0)

SRRA

ARAIIIECA + BB+ SRRA 973 (62.0)

SRRA+ASA 213 (13.6)

Digoxina + otros medicamentos 70 (4.5)

Sobreviven No sobreviven
N=1,209 N =361
n (%) n (%)
646 (53.4) 170 (47.1)
563 (46.4) 191 (52.9) 0.8
550 (45.5) 70 (19.4) <0.001

20 (1.7) 90 (24.9) <0.001

13 (1.1) 47 (13.0) <0.001
407 (33.7) 56 (15.5) <0.001
162 (13.4) 58 (16.1) 0.7

57 (4.7) 40 (11.1) <0.001
779 (64.4) 18 (5.0) <0.001
625 (51.7) 15(4.2) <0.001

33(2.7) 100 (27.7) <0.001
373 (30.9) 170 (47.1) <0.001
947 (78.3) 200 (55.4) <0.001
192 (15.9) 161 (44.6) <0.001
660 (54.6) 270 (74.8) <0.0001
254 (21.0) 201 (55.7) <0.001
289 (23.9) 150 (41.6)

30(2.5) 50 (13.9) 0.05
291 (24.1) 23 (6.4) <0.001
785 (64.9) 188 (52.1) 0.06
113 (9.3) 100 (27.7) <0.0001

20(1.7) 50 (13.9) <0.0001

INRA = inhibidor de neprilisina. ARAII = bloqueador de receptor de angiotensina II. IECA = inhibidor de enzima
convertidora de angiotensina. BB = betabloqueador. SRRA = bloqueador de receptor de aldosterona.

Prueba de >
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estado de CC), redes sociales y comunitarias (educacién, empleo,
nivel socioeconémico, estilo de vida) y socioecondémico general,
cultural y condiciones del entorno (distancia al centro de atencién,
tipo de seguridad social, barreras de acceso a la salud, atencion de
transicién). Ademas, se categoriz6 el tratamiento de FC en cuatro
categorias: A) tetraterapia con farmacos inhibidores de neprilisina
+ antagonistas de angiotensina | (INRA/ARAI) + inhibidores del
cotransportador de sodio glucosa 2 (SGLT2) + betabloqueador
selectivo (BB) + antagonista de receptor de aldosterona (SRRA);
B) antagonistas de angiotensina Il (ARA I1) o inhibidores de enzima
convertidora de angiotensina (IECA) + BB + SSRA; C) SSRA +
diurético de asa (ASA); o D) digoxina + otros medicamentos. La
variable de desenlace fue muerte relacionada a complicaciones
por FC, presentada dentro o fuera del hospital. Consideraciones
éticas: investigacion sin riesgo por Reglamento de Ley General en
Salud en Materia de Investigacién. Registro en comités de ambas
instituciones. Andlisis estadistico: se utiliz6 estadistica descriptiva
con medidas de tendencia central y dispersion. Se calcul incidencia
acumulada del desenlace. Andlisis comparativo entre sobrevivientes
y no sobrevivientes con FC con prueba de 2. Las variables con
plausibilidad biolégica y valor de p menor de 0.1 se sometieron a
un andlisis de riesgos proporcionales de Cox. El riesgo se calculé
con Hazard Ratio (HR). Se realiz6 andlisis de supervivencia bivariado
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Figura 7.7.1: Cambio del riesgo para muerte segtn el tipo de tra-
tamiento para muerte en ADCC y falla cardiaca.

Tabla 7.7.2: Anélisis de riesgos proporcionales de Cox.

HR ajustado
en analisis de
proporciones
Variables de 1C95%
Factores personales
Embarazo no planificado 2.1 1.7-3
Estado paliativo de la CC 32 1.8-6
Anomalia de Ebstein 53 2-6
Cardiopatia univentricular 7 349
Factores sociales
Educacién primaria 1.7 1.2-5
Desempleo 4 2.1-7
Distancia al centro > 200 km 1.5 1.1-4
Ausencia de cuidados de 13 7-15
transicion

Resumenes de Trabajos Libres del XXI Congreso Nacional de Cardiologia

con curvas de Kaplan Meier con los tratamientos administrados.
El programa estadistico empleado fue SPSS versién 29 para MAC.
Resultados: de 6,700 pacientes, 1,570 cumplieron criterios de FC.
El promedio de edad fue 37 + 5, 816 (52%) fueron hombres. La
incidencia acumulada de muerte (361 enfermos) fue 23.5 por cada
100 pacientes. Las variables més asociadas a muerte se muestran
en la Tabla 7.7.1. Al focalizar el andlisis segtin el tratamiento far-
macoldgico la supervivencia a 60 meses (Figura 7.7.1): tetraterapia
(sacubitril, dapagliflozina, betabloqueador selectivo y antagonista
mineralocorticoide) fue de 87%; IECA o ARA Il + betabloqueador
+ diurético de 70%; diurético exclusivo de 40% y digoxina de
20%. El 2% se encuentra en programa de trasplante cardiaco y un
paciente fue trasplantado. EI HR ajustado por estrato fue el siguiente
en factores individuales (Tabla 7.7.2): mujeres con embarazos no
planificados (HR = 2.1; IC95%, 1.7-3), cirugfas paliativas (HR =
3.2; 1C95%, 1.8-6), anomalia de Ebstein (HR = 5.3; 1C95%, 2-6),
univentricular (HR = 7; 1C95%, 3.4-7); redes sociales y comuni-
tarias fueron el nivel de educacién primaria (HR = 1.7; 1C95%,
1.2-5), sedentarismo (HR = 1.2; IC95%, 1-2.3), desempleo (HR
= 4;1C95%, 2.1-7); y las condiciones socioecondmicas, culturales
y ambientales generales fueron la distancia mayor a 200 km del
centro de atencién (HR = 1.5; 1C95%, 1.1-4), ausencia de cuidado
transitorio (HR = 13; 1C95%, 7-15). La variable mas asociada fue la
ausencia de cuidados de transicién. Conclusiones: existen varia-
bles en los adultos con CC que modifican su prondstico y reflejan
desigualdad en el tratamiento y seguimiento ideal.

7.8.  Serie de casos: doble discordancia, un diagndéstico

tardio con alta morbilidad cardiovascular
Ramirez-Ramirez Carlos Alberto, Sanchez-Lopez Sheila Vania,
Lépez-Gallegos Diana, Garcia-Davalos Israel,
Marquez-Gonzalez Horacio, Yaiiez-Gutiérrez Lucelli
UMAE Hospital de Cardiologia, Centro Médico Nacional Siglo XXI, IMSS.

Introduccién: histéricamente la transposicién corregida de grandes
arterias se describi6 de forma inicial por Von Rokitnasky en 1875 y se
caracteriza por discordancia auriculoventricular y ventriculoarterial.
Dicha patologia es una cardiopatia congénita compleja, con una
prevalencia estimada de < 1%, la mayorfa de las ocasiones asociada
a defectos y complicaciones que determinan su presentacién. Hasta
90% se asocia a defectos congénitos concomitantes, siendo menos
de 10% los que se presentan de forma aislada. Existe una variedad
de defectos asociados siendo la triada caracteristica la presencia de
defectos septales interventriculares, estenosis pulmonar e insuficien-
cia tricuspidea, los cuales juegan un papel importante en el curso
final de la enfermedad. La presentacion tardia de la enfermedad
puede explicarse por la ausencia de defectos anatémicos acompa-
fantes, la ausencia de trastornos del ritmo o de la conduccién. Se
han reportado casos de mas de 90 aios de edad que presentaron
insuficiencia cardiaca, lo que es de vital importancia al considerar
que la historia final de la enfermedad es el desarrollo de insuficiencia
cardiaca. De acuerdo a lo mencionado, la doble discordancia es un
grupo poco explorado con un diagnéstico y tratamiento complejo,
que implica el manejo de los defectos asociados y sus complicacio-
nes. Considerando que los defectos que la acompafan conllevan
al desarrollo de insuficiencia cardiaca y tomando en cuenta que
ésta es la principal causa de mortalidad es importante conocer las
caracterfsticas clinicas, tratamiento previo y pardmetros objetivos de
esta poblacién con el fin de mejorar la calidad de vida. Es por ello
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Tabla 7.8.1: Caracteristicas clinicas y demograficas (N =9).

Edad promedio (aflos) 30.2+£23.1
Hombres 8 (88)
Mujeres 1 (11)
Diabetes 1(11)
Hipertension 1(11)
Cardiopatia isquémica 1 (11)
Trastornos del ritmo y/o conduccion 8 (88)
Fibrilacion auricular 2(22)
Flutter auricular 1(11)
Taquicardia o fibrilacion ventricular 0(0)
Bloqueo auriculoventricular 4 (44)
Disfuncion del nédulo sinusal 1(11)
Marcapasos 5(55)
IECA 2(22)
ARA 3(33)
ARNI 2(22)
Dapagliflozina 1(11)
Inhibidor del receptor de aldosterona 4 (44)
Betabloqueador 5(55)
FEVI < 50% 3(33)
FEVI>50% 6 (66)
CAF >35% 4 (44)
CAF <35% 5(55)
NYHAI 8 (88)
NYHATI 1(11)
NYHA -1V 0(0)
Reparacion quirtrgica
Anatomica 0(0)
Fisiologica 8 (88)
Cierre de CIV 5(55)
Protesis o plastia valvular izquierda 3(33)
Protesis o plastia pulmonar 1(11)
Cierre de CIA 4 (44)

que nos dimos a la tarea de describir las variables clinicas de una
poblacion con este diagndstico. Material y métodos: se realizé un
estudio retrospectivo, observacional y longitudinal. Se analizaron
las variables de edad, sexo, caracteristicas clinicas, comorbilidades,
trastornos de la conduccién y ritmo, parametros ecocardiograficos,
defectos asociados y tratamiento médico empleado de una pobla-
cién de pacientes con doble discordancia. Calificacién asignada:
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asignar calificacion (maximo 10 puntos). Analisis estadistico: se
analizaron las variables de edad, sexo, caracteristicas clinicas, co-
morbilidades, trastornos de la conduccién y ritmo, parametros eco-
cardiogréficos, defectos asociados y tratamiento médico empleado
de una poblacién de pacientes con doble discordancia. El anlisis de
los resultados se llevé a cabo con métodos y modelos de andlisis de
los datos segtin tipo de variables: desviacién estdndar y porcentajes.
Resultados: se incluyeron nueve pacientes con diagnéstico de
doble discordancia, con una media de edad de 30.2 + 23.1 afios,
ocho son hombres y uno es mujer. Siendo el de mayor y menor
edad de 73 y ocho afios, respectivamente. Los defectos asociados
predominantes son: CIV en 55% (n = 5), seguido de CIA y defectos
de la vélvula izquierda en 44% (n = 4). Se identificé a un paciente
con origen anémalo de arteria coronaria derecha y otro con ductus
arterioso persistente. De las comorbilidades, un paciente con DT2
e HTA representan 22%. El 88% (n = 8) tenian trastornos del ritmo/
conduccién, 44% (n = 4) bloqueo auriculoventriculary 11% (n =
1) disfuncién del nodo sinusal. El 77% (n = 7) recibi6 tratamiento
médico, betabloqueador y espironolactona en 55% (n = 5) y 44%
(n = 4), respectivamente. Se realizé correccién fisiologica en 88%
(n = 8). El 100% (n = 5) con CIV, 75% (n = 3) con defectos de la
valvula izquierday 11% (n = 1) con estenosis pulmonar recibieron
tratamiento quirdrgico. El 66% (n = 6) con FEVI de >50% y 55% (n
= 5) CAF menor a 35%. El 88% (n = 8) en NYHA I. Conclusiones:
las cardiopatias congénitas son un grupo complejo con evolucién
crénica y con dificultad para el diagndstico y tratamiento. Sin ser
la excepcion la doble discordancia, donde su presentacion varfa en
edad y gravedad, siendo su principal determinante la coexistencia
de defectos asociados. Culminando con el desarrollo de insuficiencia
cardiaca. Si bien el resultado final es la falla cardiaca, dentro de las
recomendaciones del tratamiento, no existe pauta que especifique
el manejo ideal en este contexto, por lo que la interrogante serd: si
los pacientes responden a los pilares del tratamiento para insuficien-
cia cardiaca, écual sera la forma més objetiva para su valoracién?

7.9.  Origen anomalo de arteria coronaria derecha

en seno de Valsalva izquierdo: reporte de caso
Camarillo-Noriega Carlos Alberto, Ramirez-Ramirez Carlos Alberto,
Alvarez-Ferrales Octavio, Ramirez-Jiménez Laurel Ivonne
UMAE Hospital de Cardiologia, Centro Médico Nacional Siglo XXI, IMSS.

Introduccion: masculino de 71 anos, sin antecedentes de impor-
tancia, quien present6 dolor tordcico opresivo, intensidad 7/10,
stbito, duracién mayor a 20 minutos, localizado, con diaforesis
profusa, acude a valoracién con toma de electrocardiograma con
evidencia de desnivel positivo del segmento ST en DI, DIl y AVF,
V7 y V8 y troponina T ultrasensible en 716. En rastreo ecocardio-
gréfico destaca FEVI 55%, hipocinesia inferoseptal e inferolateral
en sus tres segmentos ventriculo derecho, TAPSE 20 y onda S 15
y sin incremento de las presiones de llenado. Se administré 4cido
acetilsalicilico 300 mg, clopidogrel 600 mg, atorvastatina 80 mg'y
se realiz6 estrategia invasiva temprana, se reporté origen anémalo
de la arteria coronaria derecha en el seno de Valsalva izquierdo con
trayectoria interarterial, arterias coronarias permeables: coronaria
derecha y circunfleja clasificada como CAD-RADS 1 (estenosis de
1-24%), indice de calcio coronario de 52 UA. Se realizé angio-
TAC de coronarias donde se evidencia nacimiento anémalo de la
coronaria derecha en el seno de Valsalva izquierdo con trayecto
interarterial (tipo A). Resultados: el tratamiento quirdrgico es una
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Figura 7.9.1: Electrocardiograma de 12 derivaciones con elevacion
del segmento ST en DIl y AVF.

Figura 7.9.2: Electrocardiograma de 12 derivaciones con extension
eléctrica a ventriculo derecho por elevacién del segmento ST en
V3R, V3R, V7, V8.

Figura 7.9.3:

Coronariografia

sin lesiones
angiograficas
significativas,
nacimiento de
coronaria derecha
en seno de Valsalva
izquierdo.

recomendacion clase | en el caso del origen anémalo de arteria
coronaria derecha con curso interarterial con evidencia de isquemia,
sin embargo, en este caso el paciente se sometio a sesion médico-
quirtrgica, donde debido a edad, comorbilidades y riesgo quirtrgico
se considerd no candidato a tratamiento quirdrgico, por lo que se
inicié tratamiento médico. Analisis y conclusiones: la mayorfa de
las anomalias coronarias son asintomadticas, se asocian a menudo
con un estado fisiopatolégico de perfusién tisular inadecuada y

Resiimenes de Trabajos Libres del XXI Congreso Nacional de Cardiologia

Figura 7.9.4:

Angiotomografia
coronaria: origen
anémalo de la
arteria coronaria
derecha en el
seno de Valsalva
izquierdo.

Figura 7.9.5:

Angiotomografia coronaria:
origen anémalo de la arteria
coronaria derecha en el
seno de Valsalva izquierdo
con trayecto interarterial

posterior hipoxia que conllevan isquemia miocardica y muerte
stbita. El nacimiento de la coronaria derecha en el seno de Valsalva
izquierdo es de alto riesgo para muerte stbita.

7.10. Pronéstico de determinantes sociales en
salud durante el periodo de transicion a la

edad adulta con cardiopatia congénita
Cruz-Varela Maria Fernanda, Marquez-Gonzélez Horacio,
Yafiez-Gutiérrez Lucelli
UMAE Hospital de Cardiologia, Centro Médico Nacional Siglo XXI, IMSS.

Introduccién: las cardiopatias congénitas son el defecto més co-
man y prevalente de ocho a 10 de cada mil nacidos vivos, de los
cuales 85% de los bebés que nacen con cardiopatia congénita (CC)
sobreviven hasta la edad adulta. Las clinicas de cardiologia deben
estar capacitadas para tener adecuados cuidados de transicién
para asi aumentar la supervivencia de los pacientes. Diferentes
factores influyen en el seguimiento y transiciéon de los pacientes,
uno de ellos son los determinantes sociales en salud y teniendo en
México un sistema de salud fragmentado, los pacientes son tratados
en diferentes instituciones sin estandares de atencion integrados
y uniformes. Material y métodos: para conseguir el objetivo se
realizé un estudio de cohorte clésico (de la causa al efecto) que
hara un seguimiento mediante expediente clinico de los pacientes
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con CC. Se incluyeron pacientes mayores de 18 afios atendidos en
la UMAE HC CMN SXXI. Incluyeron variables sociodemogréficas
(determinantes sociales en salud [DSS]) a dividir en individuales
(sexo, asociacion sindromética, tipo y estado de la cardiopatia con-
génita), sociales (educacion, codigo postal, vivienda, escolaridad,
ocupacioén), comunitarias (seguridad social), clinicas (tipo de cardio-
patfa congénita, estado de la cardiopatia) y desenlaces de interés
como mortalidad y cuidados de transicion. Analisis estadistico:
estadistica descriptiva: las variables cualitativas fueron expresadas
en frecuencias y porcentajes. Las variables cuantitativas fueron
analizadas de acuerdo con la distribucién de la curva de normalidad
con prueba de Shapiro-Wilks y fueron expresadas en medidas de
tendencia central (promedio o mediana) y de dispersion (desvia-
cién estandar o rangos intercuartilicos). La medida epidemiolégica
empleada para medir incidencia acumulada fue con la férmula de
incidencia de punto expresada de la siguiente manera: incidencia
acumulada (1, 5, 10 afios) = casos (muertes relacionadas a la car-
diopatia congénita) / total de la poblacion. Estadistica inferencial:
se hicieron grupos de comparacién de acuerdo con la variable
independiente que sera cuidados de transicion. Las variables rela-
cionadas con los determinantes sociales se emplearon como variante
potencialmente confusoras. En las variables cuantitativas de acuerdo
con su distribucién se calcularon las diferencias con t de Student y
U de Mann-Whitney; las variables cualitativas se calcularon con y?
o prueba de Fisher. Analisis de supervivencia: se realizaron curvas
de supervivencia por método actuarial en periodos de cinco afios, la

Tabla 7.10.1: Caracteristicas generales de los pacientes (N = 358).

Variable n (%)
Sexo

Masculino 164 (45)

Femenino 194 (54)
Edad (afos)* 32 (23-40)
Peso (kg)* 64 (62-67)
Talla (cm)* 160 (158-160)
Sindrome genético asociado

Trisomia 21 14 (4)

No tiene una asociacion sindromica 317 (89)
Tipo de cardiopatia

CIA 79 (22)

CIv 24(7)

Anomalia de Ebstein 25(7)

Tetralogia de Fallot 51(14)

Estenosis valvular, supravalvular y de 14 (4)

ramas pulmonares

Aorta bivalva con estenosis aortica 21(6)

Coartacion adrtica 41(12)
Entidad federativa de procedencia

Chiapas 27 (8)

Ciudad de México 180 (50)

Guerrero 25(7)

Estado de México 19 (5)

Morelos 20 (6)

Puebla 20 (6)

Querétaro 32(9)

* mediana (percentiles 25 y 75).

Tabla 7.10.2: Comparacion de los pacientes con y sin
cuidados de transicion de aspectos personales.

Sexo
Masculino
Femenino

Sindrome genético asociado
Trisomia 21
Sindrome de Noonan
Sindrome de Williams
Sindrome de Marfan o de
espectro semejante
Espectro de delecion del
cromosoma 22q11
Sindrome de Turner
No tiene una asociacion
sindromica

Tipo de cardiopatia
CIA
CIv
PCA aislada
Canal atrioventricular (incluye
canal AV desbalanceado)

Transposicion de grandes arterias
Doble discordancia (o también
puede decirse transposicion
corregida de las grandes arterias)
Anomalia de Ebstein
Tetralogia de Fallot
Doble via de salida del VD
Atresia pulmonar con CIV
Atresia pulmonar sin CIV
Estenosis valvular, supravalvular
y de ramas pulmonares
Rodete subvalvular aértico
Estenosis supravalvular adrtica
Aorta bivalva con
estenosis adrtica
Coartacion aodrtica
Coartacién con hipoplasia
del arco adrtico
Estenosis mitral (por mitral
en paracaidas o derivados)
Atresia tricuspidea
Doble entrada ventricular
con VD hipoplasico

Peso (kg)

Talla (cm)

Edad (afios)

Estatus de la cardiopatia
No reparado en vigilancia
No reparado en
cuidado paliativos
Cirugia paliativa
Reparacion total
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Cuidados de transicion

Si
N=122
n (%)

67 (554)
54 (44.6)

7(5.7)
3(25)
0(0)

2(1.6)

0(0)

2(1.6)
95(77.9)

11(9)
7(5.7)
4(33)
4(33)

2(1.6)
5(4.1)

6(4.9)
22 (18)
4(33)
5(4.1)
3(25)
4(33)

1(0.8)
4(33)
3(2.5)

19 (15.6)
2(1.6)

32.5)

6 (4.9)
4(33)

6216
162+12
23+9

7(5.7)
1(0.8)

25(20.5)
89 (73)

No
N =236
n (%)

97 (40.9)
140 (59.1)

7(29)
0(0)
0(0)
1(04)

0(0)

1(0.4)
222 (92.9)

68 (28.5)
17(1.1)
9(3.8)
3(1.3)

4(17)
5(2.1)

19(7.9)
29 (12.1)
5(2.0)
2(0.8)
3(1.3)
10 (4.2)

2(0.8)
5(2.1)
18 (7.5)

22(9.2)
7(29)

1(04)

2(0.8)
1(04)

6717
158 £ 15
40+£15

42(17.6)
1(0.4)

15(6.3)
181 (75.7)

0.001

NS
NS
NS
NS

NS

NS
0.05

0.01
NS
NS
NS

NS
NS

NS
NS
NS
NS
NS
NS

NS
NS
NS

NS
NS

NS

NS
NS

NS
NS
0.001

NS
NS

0.001
NS
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Tabla 7.10.3: Comparacion de los pacientes con y sin cuidados
de transicion entre aspectos comunitarios y sociales.

Cuidados de transicion

Si No

N=235
1. (%)

Actividad actual

No se conoce 0(0) 4(1.7) NS
Estudia 75(61.5)  31(13) 0.001
Trabaja 32(262) 152(63.6)  0.001
Labores del hogar 0(0) 1(0.4) NS
Dependencia de cuidados 7(5.7) 9(3.8) NS
secundarios a la cardiopatia
congénita
Pensionado 7(5.7) 37 (15.5) 0.05
Entidad federativa de procedencia
Baja California Sur 1(0.8) 4(1.7) NS
Chiapas 8 (6.6) 19(7.9) NS
Ciudad de México 61 (50) 119 (49.8) NS
Guerrero 8 (6.6) 17(7.1) NS
Estado de México 1(0.8) 18 (7.5) NS
Morelos 11(9) 9(3.8) NS
Oaxaca 3(25) 2(0.8) NS
Puebla 6(4.9) 14 (5.9) NS
Querétaro 16 (13.1) 16 (6.7) NS
Sonora 1(0.8) 1(0.4) NS
Tabasco 1(0.8) 0(0) NS
Tlaxcala 2(1.6) 3(1.3) NS
Veracruz 2(1.6) 3(13) NS

Institucion que atendio durante la etapa pediatrica
La misma institucion (INC o 97 (79.5) 2(0.8) 0.0001
UMAE HC CMN SXXI)
Hospital Infantil de México 2 (1.6) 0(0) NS
Federico Gomez
Hospitales Generales de Zona
o UMAES del IMSS
Hospitales de Alta 2 (1.6)
Especialidad o Generales de
Secretaria de Salud
Hospitales Regionales del 1(0.8)
ISSSTE

18(148)  1(0.4)  0.0001

0(0) NS

0(0) NS

estadistica empleada fue Log Rank o Breslow. Analisis predictivo: se
utilizaron los principios de andlisis de regresién incluyendo a todas
aquellas variables con valor p < 0.1 o plausibilidad bioldgica, el
analisis se realiz6 con riesgos proporcionales de Cox y se calculé
el riesgo con Hassall Ratio (HR). El programa estadistico empleado
serd SPCS para Mac. Resultados: del total de poblacién elegible, se
obtuvieron un total de 358 pacientes con seguimiento a partir de los
18 anos, la mediana de edad fue de 32 anos (23-40); de los cuales
194 (54%) fueron mujeres; cardiopatias mas frecuentes, CIA (22%),
tetralogia de Fallot (14%) y coartacién adrtica (12%); los estados
con mas registros de ser atendidos: Ciudad de México (50%). Del
total de los pacientes que tuvieron cuidados de transicién fueron
122 (34%). Se hizo el analisis comparativo entre pacientes con y sin
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Tabla 7.10.4: Analisis de regresion logistica de las variables
predictoras de pacientes que tuvieron o no cuidados de transicion.

Constante OR 1C95%
Sindromes genéticos 0.02 0.014 0.058 0.006
Trabajo/estudio 0.456 1.578 1.262 1.973
Cardiopatias complejas  —0.036 0.964 0.937 0.993
Cardiopatias —0.482 0.614 0.453 0.842
univentriculares
Edad mayor de 35 afos ~ 0.122 2.5 1.6 3.8
Mujer embarazada 0.14 1.5 12 6
Constante -0.046 0.955

Curva ROC

Fuente de la curva

— Probabilidad predicha
== Linea de referencia

Sensibilidad

1- Especificidad

Figura 7.10.1: Curva ROC del modelo de riesgo de pacientes con
cuidados de transicién y calculadora de riesgo (QR).

cuidados de transicion de los DSS con diferencias estadisticamente
significativas que fueron [con, n (%) vs sin n (%), valor de p)]: de
las DSS individuales fueron: ser mujer, 54 (44.6%) vs 140 (59.1%),
p = 0.001; aquellos sin una asociacién sindrémica 95 (77.9%) vs
222 (92.9%), p = 0.05; las CC més frecuentes fueron la CIA con
11 (9%) vs 68 (28.5%), p = 0.01 y la coartacién adrtica 19 (15.6%)
vs 22 (9.2%), p = 0.05. El estado actual de las CC, los pacientes
tuvieron un estado pa[iativo quirdrgico 25 (20.5%) vs 15 (6.3%), p
= 0.001. De las DSS comunitarios y sociales, los que estudiaron 76
(61.5%) vs 31 (13%), p = 0.001; trabajaron 32 (26%) vs 152 (63%),
p = 0.001; entidad federativa de los pacientes, de la Ciudad de
México 61 (50%) vs 119 (49.8%), p = 0.001. Inicialmente se queria
evaluar variables que predecian no tener cuidados de transicion a la
edad adulta, sin embargo, como la mayorfa no tuvieron, se decidié
realizar un analisis de regresion logistica para identificar variables
relacionadas a sf tenerlos; que incluyé variables con plausibilidad
biolégica se identificaron cinco variables predictoras: sindromes
genéticos OR 0.014 (0.058-0.006), trabajo/estudio OR 1.578
(1.262-1.973), cardiopatias complejas OR 0.964 (0.937-0.993),
cardiopatfas univentriculares OR 0.618 (0.453-0.842), edad mayor
de 35 afos OR 2.5 (1.6-3.8), mujer embarazada OR 1.5 (1.2-6).
Se calculé la probabilidad individual de cada sujeto con la férmula
de regresion logistica ex/1-ex, se graficaron en un andlisis de curva
ROC (valor AUC 0.7). Conclusiones: el estudio de cohorte de
pacientes con CC de la edad pediétrica a la adulta en una clinica
de transicién de México, nos ha demostrado que los determinantes
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sociales en salud en presencia de sindromes genéticos, el estado
de trabajo o estudio, el tipo especifico de cardiopatia congénita,
la edad y el estado de embarazo, influyen significativamente en la
prestacién de servicios de cuidados de transicion a la edad adulta
en pacientes adultos con cardiopatias congénitas, siendo algunas
protectoras para que los pacientes cuenten con cuidados de tran-
sicién y asf evitar que pacientes sin cuidados de transicién lleguen
tarde al tratamiento adecuado que deberian tener. Es un manejo
multidisciplinario como bien sabemos y por esto es importante
considerar desde muy temprano un diagnéstico adecuado, pero
sobre todo educar al paciente sobre su enfermedad, el seguimiento
que debe tener y los cuidados.

7.11. Choque cardiogénico como primera manifestacion
de cardiopatia congénita compleja

Alejo-Arcos Jairo Ivan del Angel, Castellanos-Martinez Osvaldo,

Estrada-Aguilar Ivan, Yafiez-Gutiérrez Lucelli,

Almeida-Gutiérrez Eduardo, Sanchez-Lopez Sheila

UMAE Hospital de Cardiologia, Centro Médico Nacional Siglo XXI, IMSS.

Introduccién: mujer de 49 anos, sin antecedentes de relevancia,
inicia un mes previo a ingreso con disnea y edema de extremidades.
Acude a valoracién por exacerbacién de sintomatologfa, presentan-
dose con datos de congestién pulmonar, hepatica y choque, inician-
dose apoyo hemodindmico y diurético. Se realizé ecocardiograma
reportando inversion en la morfologia ventricular y discordancia
ventriculoarterial. Se realizé resonancia magnética corroborando
hallazgos, con ventriculo morfolégicamente izquierdo sin altera-
ciones de la movilidad, FEVI de 40, ventriculo morfolégicamente
derecho trabeculado, hipertréfico con funcion sistélica longitudinal
reducida, FEVD 38%, conexién atrioventricular discordante en
modo perforado y defecto del septum interauricular de 23.7 mm
tipo ostium secundum. Resultados: se realiz6 una revision en una
base de datos (PubMed) con los términos «transposicién de grandes
arterias congénitamente corregida» y «choque» desde 1950 hasta
la fecha, encontrando Gnicamente dos casos reportados, ninguno

Figura 7.11.1: Ecocardiograma transtordcico en el eje apical, cuatro
cdmaras en donde se observa ventriculo derecho de morfologia
izquierda y ventriculo izquierdo con morfologia derecha.

Figura 7.11.2: RMN con gadolinio donde se observa ventriculo
morfolégicamente izquierdo localizado especialmente en locali-
zacioén derecha. Ventriculo morfolégicamente derecho localizado
espacialmente izquierdo, trabeculado. Conexién atrioventricular
discordante en modo perforado.

de autores nacionales, lo cual traduce lo poco frecuente de esta
presentacién clinica en una cardiopatia congénita que cuenta con
una prevalencia de por si baja. Andlisis y conclusiones: la doble
discordancia es una cardiopatia rara, < 1% de los defectos cardiacos
congénitos, usualmente asociada a otras alteraciones estructurales.
La evolucién se caracteriza por desarrollo progresivo de insuficiencia
cardiaca desde la juventud, siendo poco frecuente la presentacién
inicial con choque cardiogénico. Actualmente, muchos casos estan
subdiagnosticados por desconocimiento. El tratamiento consiste
en correccién de anomalias asociadas y disminuir la sobrecarga de
cavidades cardiacas.

7.12. Interrupcion del arco adrtico diagnosticada
en la edad adulta: relevancia del abordaje

de hipertension en paciente joven
Lizarraga-Lopez Christian Sahir, Giiereca-Ortiz Larissa,
Palma-Fierro Erick, Almeida-Gutiérrez Eduardo,
Lupercio-Mora Karina, Yafez-Gutiérrez Lucelli
UMAE Hospital de Cardiologia, Centro Médico Nacional Siglo XXI, IMSS.

Introduccién: la interrupcion del arco adrtico es una malformacién
rara, con una incidencia aproximada de 0.0003 por cada 1,000
recién nacidos, lo que representa el 1% de los casos de cardiopatias
congénitas complejas. Se caracteriza por la falta de continuidad
entre la aorta ascendente y descendente. Descripcion del caso:
masculino de 37 afios, antecedente de hipertension arterial re-
sistente diagnosticada a los 18 anos de edad, sin mayor abordaje
diagnéstico. Por descontrol hipertensivo se retomé protocolo en
otra unidad donde una angiotomografia de térax mostr6 datos
sugestivos de coartacién adrtica, motivo por el cual es referido
al servicio de cardiopatias congénitas. La angiotomografia adrtica
revel6 arco adrtico a la izquierda con origen de troncos supraadr-
ticos y dolicidad marcada en el trayecto descendente, posterior al
origen de la arteria subclavia izquierda, estenosis maxima de 4.4
mm de la aorta y a una distancia de 22 mm, con estrechamiento
mayor de 2.4 mm, que evidencia interrupcién aértica de 15.7 mm.
Se acept6 para correccién quirdrgica con interposicién de tubo de
dacrén de 14 mm por toracotomia posterolateral izquierda. En la
cirugfa se encontraron mdltiples colaterales en la pared toracica,
aorta toracica con porcién coartada iniciando 2 ¢cm posterior a la
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Figura 7.12.1: Ay B) Angiotomografia de aorta con reconstruccién
tridimensional que demuestra interrupcién del arco adrtico posterior
al origen de la arteria subclavia izquierda. C) Angiografia de aorta en
corte sagital que muestra sitio correspondiente de interrupcion aér-
tica de hasta 18.2 mm de longitud, con paso de medio de contraste
por miltiples colaterales. D) Aortografia dual que muestra ausencia
de paso de medio de contraste entre ambos extremos.

Figura 7.12.2: Angiotomografia de aorta tordcica con reconstruccion
tridimensional que muestra en aorta posterior al origen de la arteria
subclavia derecha, interposicion de tubo de Dacrén.

arteria subclavia izquierda, con un didmetro minimo de 4 mm y
una longitud de 4 cm, luz vascular completamente ocluida, pos-
teriormente retoma un didmetro de aproximadamente 2 cm. Sin
complicaciones durante el procedimiento, con adecuada evolu-
cién postquirdrgica, cursé con cifras de presién arterial dentro de
metas, sin necesidad de tratamiento. Se realiz6 angiotomografia
de control, evidenciando en aorta posterior al origen de la arteria
subclavia derecha interposicién de tubo de dacrén, el cual tiene
una longitud de 75 mm, permeable. Como hallazgo incidental se
encontraron datos de tromboembolia pulmonar, por lo que se indicé
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anticoagulacién por tres meses. Sin mas eventualidades, se deci-
di6 su egreso. Resultados: la interrupcién del arco adrtico es una
patologfa infrecuente; con pocos casos reportados diagnosticados
en la edad adulta. El abordaje diagnostico en bisqueda de causas
secundarias de hipertensién arterial en pacientes jovenes es de suma
importancia para ofrecer un tratamiento dirigido. Actualmente las
técnicas de imagen como la angiotomografia aértica con recons-
truccién tridimensional puede proporcionar una imagen detallada
del tipo y las caracteristicas de este tipo de patologia, permitiendo
un diagnéstico oportuno ademds de una adecuada planificacién
quirdrgica. Los avances en las técnicas quirdrgicas han mejorado
el pronéstico de los pacientes que padecen esta patologia. La co-
rreccion del defecto en nuestro paciente permitié normalizar las
cifras de tensién arterial sin necesidad de tratamiento farmacolégico
antihipertensivo. Andlisis y conclusiones: la interrupcién del arco
adrtico es una patologia infrecuente; en la literatura se reportan
pocos casos diagnosticados en la edad adulta. Nuestro paciente
presentaba antecedente de hipertension arterial resistente al trata-
miento farmacolégico, diagnosticada a los 18 afos, lo que enfatiza
la importancia de abordar las causas secundarias de hipertensién
arterial en pacientes jévenes. Actualmente, mediante técnicas de
imagen como la angiotomografia adrtica con reconstruccién tridi-
mensional, se puede lograr caracterizar la malformacién con una
gran exactitud, permitiendo un diagnéstico oportuno y llevar a cabo
una adecuada planificacién quirtrgica. Ademds, los avances en las
técnicas quirdrgicas han mejorado el pronéstico de los pacientes
que padecen esta patologfa. En nuestro paciente, la correccién
del defecto permitié normalizar las cifras de tension arterial sin
necesidad de tratamiento farmacoldgico.

7.13. Presunto tromboembolismo pulmonar como
figura central en el diagnéstico de sindrome

de cimitarra en una mujer de 50 aiios
Alvarez-Pérez Brenda Montserrat, Bueno-Campa Jesus,
Hernandez-Casimiro Abelardo
Hospital de Especialidades «Dr. Antonio Fraga Mourety CMN La
Raza. Instituto Mexicano del Seguro Social (IMSS) CDMX, México.

Introduccion: el sindrome de cimitarra, descrito en 1936 por
Cooper, es una malformacién congénita que implica un drenaje
venoso andmalo donde la vena pulmonar derecha se conecta a la
vena cava inferior (VCI). Afecta de 1-3 de cada 100,000 nacimien-
tos, tiene predominancia en mujeres, y se asocia con dextrocardia,
circulacién pulmonar anémala y comunicacién interauricular (CIA).
Descripcion del caso: mujer de 53 anos con antecedentes de hi-

Figura 7.13.1. A) Radiograffia de térax posteroanterior. B) Cateteris-
mo cardiaco derecho. C) Cateterismo cardiaco izquierdo.
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Figura 7.13.2.

pertension arterial sistémica e hipertensién pulmonar crénica (HAP)
relacionada con un evento tromboembélico diagnosticado meses
atras por una gammagrafia pulmonar que informé hipoperfusion y
distribucion heterogénea del radiotrazador en el pulmén derecho
(disminucién de captacién en segmentos 1, 2, 6 y 9); se presentd
con disnea, hemoptisis, taquicardia sinusal, edema en extremida-
des inferiores y estertores bibasales. El electrocardiograma revel6
presencia de bloqueo fascicular posterior y STQ3T3 vy los labora-
torios niveles elevados de dimero D, sugiriendo un nuevo evento
tromboemboélico. El ecocardiograma mostré signos de sobrecarga
del ventriculo derecho, una CIA, insuficiencia tricuspidea severa y
una presion arterial pulmonar estimada de 80 mmHg. Se realizé
una angiotomografia, evidenciando drenaje anémalo parcial de la
vena pulmonar inferior derecha hacia la VCI, hipoplasia de la vena
pulmonar derecha y una CIA tipo seno venoso inferior, sin evidencia
de trombos en la vasculatura pulmonar, concluyendo en sindrome
de cimitarra. Posteriormente se indicé cateterismo cardiaco que
report6 arterias coronarias sin lesiones, sin trombosis pulmonar, pero
un salto oximétrico entre la VCl y la auricula derecha, junto con HAP
severa y resistencias vasculares fijas en pruebas de provocacién. Su
caso fue revisado por el equipo cardiaco, considerdndola de alto
riesgo segtin la escala REVEAL, no candidata para cirugfa, siendo
dada de alta con terapia dual (macitentan y sildenafilo). Material
y métodos: se realizé bisqueda de informacién y reportes de caso
con las palabras clave en PUBMED. Resultados y conclusiones:
aunque el sindrome de cimitarra es raro, el diagnéstico en adultos
amenudo se establece accidentalmente a través de una radiografia
de térax que muestra el signo caracterfstico. La correccién quirdrgica
depende de la presencia o ausencia de defectos del septo auricular,
la existencia de HAP o estenosis de la vena anémala.

7.14. Agenesia de tronco coronario izquierdo con origen

independiente de descendente anterior y circunfleja
Diaz-Rojas Maria Fernanda, Hernandez-Hernandez Darwin Saul,
Garcia-Garcia Juan Francisco, Gayosso-Ortiz José Roberto,
Ramirez-Véazquez Ivan
Hospital General de México.

Introduccién: la incidencia de anomalias coronarias es baja en la
poblacién general, oscilando entre 0.46-1.55%, y la agenesia de
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tronco coronario izquierdo (TCl) es una de las menos observadas.
Entre las anomalias benignas de origen se encuentra el origen
independiente de las arterias DA y CX desde el seno coronario
izquierdo, con agenesia de TCl, con una prevalencia reportada en
la literatura de 0.112 a 0.48%. Es una anomalia coronaria poco
comin en la que el ostium coronario izquierdo esta ausente o
tiene un extremo adrtico ciego. La tomograffa computarizada (TC)
cardiaca es una prueba no invasiva especialmente (til para valorar
las anomalias coronarias congénitas. Comparada con la angiograffa
ofrece una definicién superior del origen. Se estima que 80% de
los pacientes serdn asintomaticos y se diagnosticaran de manera
incidental; 20% debutara con arritmias, sincope, infarto de miocar-
dio o muerte stbita. El diagnéstico diferencial debe realizarse con
la CD dnica, el origen anémalo de la arteria coronaria izquierda
en la arteria pulmonar y con la enfermedad adquirida del TCI. El
diagnéstico y la evaluacion requieren un abordaje multimodal, pues
no todos los pacientes precisan correccién quirdrgica. La decisién
de tratamiento implica una evaluacion clinica juiciosa, imagenes y
funcionalidad, y la discusién idealmente en centros expertos entre
los cardiélogos clinicos y cirujanos cardiovasculares, para optar por
el tratamiento mas adecuado. Analisis y conclusiones: masculino
de 59 anos con antecedente de hipertensién arterial sistémica y
tabaquismo. Inicia dos semanas previo a su ingreso con ortopnea,
disnea paroxistica nocturna y dolor precordial opresivo 2/10 sin
irradiaciones. A la exploracién fisica con PVY inferida por clinica
de 10 cmH,O, S1 de adecuada intensidad, en foco adrtico soplo
mesotelesistélico eyectivo ACME en telesistole, de timbre aspero,
tono alto, de intensidad 11l/VI irradiado a vasos de cuello y hueco
supraesternal con fenémeno de Gallavardin, estertores subesca-
pulares bilaterales y edema de miembros pélvicos. Se le realiza
ecocardiograma donde se aprecia valvula adrtica aparente bivalva,
gradiente medio de 24 mmHg, velocidad médxima de 3.21 m/s,
FEVI de 28%, estenosis adrtica severa AHA D2 por lo que se solicita
ecocardiograma estrés con dobutamina corroborando estenosis
adrtica verdadera. Se realiza angiografia coronaria diagnéstica
como protocolo quirdrgico en la cual se evidencia ausencia de
TCl, arterias coronarias del sistema izquierdo que nacen del seno
izquierdo de manera independiente, DA lesion intermedia del
50% vy circunfleja no dominante de nacimiento independiente
con recorrido normal, asi como coronaria derecha dominante con
nacimiento normal. Al evidenciar anomalfas coronarias se decide

-
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Figura 7.14.1.

Figura 7.14.2.

realizar angiotomografia coronaria evidenciando coronaria derecha
de origen normal, sin embargo, ausencia de TCI con origen de
DAy Cx de seno de Valsalva izquierdo de manera independiente.

7.15. Conexion anémala parcial de venas
pulmonares y persistencia de vena
cava izquierda: reporte de caso

Marcos-Ramirez Marcos, Monroy-Jiménez Alejandra,

Garro-Almendaro Karen, Faustino-Maravilla Gladis

Centro Médico Nacional 20 de Noviembre,

ISSSTE. Ciudad de México, México.
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Figura 7.15.1: Angiotomografia cardiaca con reconstruccién 3D.
Las flechas indican la vena pulmonar superior derecha conectada a
la vena cava superior y persistencia de vena cava superior izquierda.

Figura 7.15.2: Angiotomografia de térax en corte axial, ventana para
mediastino, donde se senaliza la vena pulmonar superior derecha
conectada a la vena cava superior (flecha verde) y persistencia de
vena cava superior izquierda (flecha amarilla).

Introduccion: la conexién anémala de venas pulmonares comprende
un amplio espectro de defectos cardiacos congénitos en los que una o
més venas pulmonares, drenan anormalmente hacia la auricula dere-
cha, ya sea directamente a la auricula derecha o a través del drenaje en
las venas sistémicas. La anomalfa puede estar aislada con la presencia
de un defecto del tabique auricular (CIA) asociado o puede presentarse
como una asociacién de enfermedad cardiaca congénita compleja.
Hay diferentes tipos de conexiones venosas andmalas que forman un
espectro morfolégico heterogéneo. Estas pueden ser descritas como
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del lado derecho, del lado izquierdo o bilaterales, y la incidencia es
més comdn en el lado derecho. Descripcion del caso: masculino de
53 afios con disnea de pequefos esfuerzos, se realizé angiotomografia
cardiaca con reconstruccién 3D, en la cual se evidencia conexién
venosa pulmonar anémala parcial, vena pulmonar superior derecha
conectada a la vena cava superior, vena pulmonar de menor tamano,
superior ipsilateral conectada a la auricula izquierda, adyacente a
comunicacion interauricular grande de 17 mm de didmetro, de tipo
«seno venoso superior» y doble vena cava superior, por persistencia
de vena cava izquierda. Resultados y conclusiones: paciente de 53
afos, con desconocimiento de enfermedad y deterioro progresivo
de clase funcional por disnea de pequenos esfuerzos, en cateterismo
cardiaco derecho con presién media de la arteria pulmonar de 29
mmHg, resistencias vasculares pulmonares de 3.2 UW, QP/QS 3.5:1,
se realiza de forma exitosa cirugia de redireccion de flujo y cierre de
CIA, con mejorfa notable de clase funcional y calidad de vida. En el
drenaje anémalo parcial de venas pulmonares, el drenaje de la vena
pulmonar superior derecha en la vena cava superior es el tipo mas
comiin de conexién anémala parcial, que suele asociarse con CIA
tipo seno venoso. La persistencia de la vena cava superior izquierda
es la anomalia venosa més frecuente, presentandose en 3 a 10% de
los individuos con cardiopatia congénita.

7.16. Enfermedad de Danon. Una extraia causa de
miocardiopatia hipertrofica y falla cardiaca

en edad pediatrica. Reporte de caso
Jiménez-Bulnes Jesse, Renteria-Quifiones Maria Teresa,
Yaiez-Gutiérrez Lucelli, Lopez-Gallegos Diana, Garcia-Davalos Israel,
Marquez-Gonzalez Horacio
UMAE Hospital de Cardiologia, Centro Médico Nacional Siglo XXI, IMSS.

Introduccion: masculino de 12 anos. Antecedentes familiares: madre
de 26 anos finada por miocardiopatia hipertréfica, postrasplante car-
diaco, portadora gen LAMP2, sin otra afectacion sistémica. Paciente
con dislexia, depresion y ansiedad, sin discapacidad intelectual. A
los ocho afios con presencia de palpitaciones y dolor precordial.
Holter de 24 horas con latidos preexitados. Resonancia magnética
inicial con FEVI 62% y engrosamiento septal. Estudio genético con
gen LAMP2 delecion (Ex6n 7-9) homocigoto. A los 12 anos pre-
senta estertores bilaterales basales, ecocardiograma transtoracico
con disfuncién biventricular grave. FEVI 30%, derrame pericardico,

Figura 7.16.1.
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Figura 7.16.2.

Tabla 7.16.1: Evolucion de fraccion de eyeccion ventricular izquierda.

Inicial 62%
Insuficiencia cardiaca aguda 30%
Decision inicio tratamiento falla cronica 11%

manejado con diuréticos y propanolol. Se anade disnea en reposo,
ortopnea, aumento de peso, se inicia tratamiento de falla cardiaca
aguda con furosemida intravenosa, mejorando sintomas posteriores
a cinco dias. Ecocardiograma de control con FEVI 35%, valvula mitral
con jet excéntrico, auricula izquierda dilatada, septum 27 mm (z
score +6). Caminata de seis minutos, clase funcional I. Resonancia
magnética con reforzamiento tardio en patron no isquémico del 29%
de distribucién transmural en parches con afeccién de todos los seg-
mentos, sugerente de fibrosis secundaria a patologfa infiltrativa. FEVI
11%, electromiograffa normal. Se inicié y optimizé tratamiento para
falla cardiaca con espironolactona, furosemida, sacubitril/valsartan,
carvedilol y dapagliflozina. Se realizé trasplante cardiaco exitoso el
28.04.24, actualmente con rechazo celular R2. Resultados: existe
poca informacién sobre la evolucién clinica de la enfermedad de
Danon, por lo que se necesitan més estudios epidemiolégicos que
describan sus caracteristicas. La enfermedad de Danon estd presente
en ambos sexos, en mujeres con presentacion mas tardia con dafo
cardiaco exclusivo. Analisis y conclusiones: La miocardiopatia hi-
pertréfica es causa de falla cardiaca en pediatrfa. Es una enfermedad
agresiva con necesidad de tratamiento agresivo. La ausencia de la
triada cldsica no descarta la enfermedad.

7.17. Trasplante cardiaco y falla cardiaca en
pacientes pediatricos con cirugia de Fontan
Jiménez-Bulnes Jesse, Renteria-Quifiones Maria Teresa,
Yafiez-Gutiérrez Lucelli, Lopez-Gallegos Diana,
Garcia-Davalos Israel, Marquez-Gonzalez Horacio
UMAE Hospital de Cardiologia, Centro Médico Nacional Siglo XXI, IMSS.
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Introduccién: masculino, al nacimiento con cianosis, diagnéstico
de atresia tricuspidea clasica IB, al aio de vida se realiz6 cirugia de
Glenn bidireccional, se inici6 tratamiento con digoxina. A los cinco
anos se realizé cateterismo cardiaco con Glenn funcional, ventriculo
derecho hipoplasico, tronco pulmonar y ramas pulmonares permea-
bles, vena écigos dilatada por lo que se ocluy6 la misma. A los seis
anos se realizé cirugfa de Fontan con tubo de Goretex de 11 mm,
se mantuvo en tratamiento con warfarina, digoxina, espironolactona
y furosemida. Posterior a cinco afios de tratamiento presenté gine-
comastia, por lo que se suspende espironolactona. A los 11 anos
con deterioro de clase funcional, saturacién de oxigeno de 77%,
angiotomografia con colaterales arteriovenosas, trombo en auricula
izquierda. Cateterismo con estenosis de Fontan por mismatch y
colaterales, se realiz6 ampliacion de tubo a 14 x 15 mm, asi como
cierre de colaterales. Se mantiene en clase funcional Il. A los 16
anos se realizé resonancia magnética cardiaca reportando Fontan
permeable, FEVI 42%, se inici6 tratamiento para falla cardiaca con
sacubitril/valsartan 100 mg, rivaroxabdan 20 mg, carvedilol 6.25
mg, furosemida 40 mg y espironolactona 25 mg. A los 17 afios

Figura 7.17.1.

Figura 7.17.2.
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nuevamente con deterioro de la clase funcional, saturacién 70%,
nueva angiotomografia reportando obstruccién de Fontan, catete-
rismo cardiaco con obstruccién de Fontan vy fistulas venovenosas.
Se propuso paciente para trasplante cardiaco. Resultados: la cirugia
de Fontan es de las principales causas de trasplante cardiaco en
pediatria. Analisis y conclusiones: el abordaje de falla cardiaca
en edad pediatrica depende de su etiologia. El manejo y terapia
actual se extrapola de los enfoques de tratamiento en adultos. El
manejo médico tiene algunas limitaciones en pacientes pediatricos
con cardiopatia congénita, porque en la mayoria tienen correccion
quirdrgica como tratamiento. La mortalidad de la IC en cardiopatias
congénitas es de 80% incrementando en cirugfa de Fontan, siendo
una de los principales motivos de trasplante cardiaco en pediatria.

7.18. Comunicacion interauricular mas fistula coronario

pulmonar a aneurisma de arteria pulmonar
Morales-Gonzalez MA, Bonilla-Rodriguez C,
Garcia-Gonzalez GA, Arenas-Fonseca JG
Unidad Médica de Alta Especialidad, Hospital de Especialidades
Puebla, General Manuel Avila Camacho, IMSS Puebla, México.

Introduccion: la comunicacion interauricular (CIA) es la anoma-
lia congénita mas frecuente en el adulto, sin embargo, se puede
acompanar de otras patologfas, por lo que un adecuado abordaje
puede mejorar la calidad de vida. Descripcion del caso: hombre
de 44 afos, con soplo desde infancia, con deterioro con base en la
disnea NYHA I, acude a consulta externa y se realiza ecocardiogra-
ma transtorécico (ECOTT) con los siguientes hallazgos: CIA de 6 x
12 mm con borde aértico de 2 mm, borde posterior de 22 mm y
borde superior de 11 mm, con alta probabilidad para hipertensién
pulmonary tronco pulmonar aneurismético, QP/QS 1.9, por lo que
se realiza angioTAC (tronco pulmonar de 41 X 66 mm) y cateterismo
(PMAP 17 mmHg, defecto septal interauricular, tronco pulmonar
aneurismatico y dilatacién de sus ramas, se observa fistula que nace
en segmento proximal de arteria coronaria derecha y con trayecto
hacia la region pulmonar izquierda). Material y métodos: se realizé
bisqueda de reporte de casos en repositorios como PUBMED y
encontramos que los aneurismas del tronco pulmonar tienen dia-
metros de 29 mm en hombres y 27 en mujeres, en otras bibliogra-
fias mencionan que deben de pasar los 40 mm, se encuentra una
prevalencia de 0.06%, su mortalidad es alta cuando se asocia con
sintomatologia de rotura. La clasificacion de la AAP se puede realizar
de acuerdo a las presiones, y en otras referencias lo hacen si cuentan
con causas genéticas o son adquiridas. Las manifestaciones clinicas
van desde asintomaticos hasta dolor tordcico, disnea o hemoptisis,
este Gltimo se considera de mal pronéstico. El diagnéstico se lleva a

Figura 7.18.1: A) AngioTAC: didmetro transverso de AAP: 41.8 mm.
B) ECOTE eje corto ME: defecto interatrial 10 mm.
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Figura 7.18.2: ECOTT eje largo 4C: cierre exitoso de CIA por dis-
positivo.

cabo por ECOTT o idealmente con angioTAC o cardiorresonancia.
Resultados y conclusiones: se present6 a sesion médico-quirdrgica
y se decide cierre percutaneo con oclusor Microport de 22 mm, sin
complicaciones, con ecocardiograma de control con cierre exitoso
de CIA. En este caso llama la atencién que la CIA se acompai6
de una fistula coronario-pulmonar derecha hacia el aneurisma del
tronco pulmonar. Se habian reportado aneurismas con CIV o CIA,
o compresién extrinseca del tronco coronario por aneurisma, pero
no con fistulas coronario-pulmonares lo cual hace novedoso el caso.

7.19. Tronco arterioso sin intervencion

previa en paciente adulto
Jacobo-Garcia Jennifer Jocelyn, Gudifio-Amezcua Diego,
Guzman-Sanchez César Manuel, Villafafia-Hernandez Ismael,
Zambada-Gamboa Anahi de Jests
Centro Médico Nacional de Occidente, IMSS.

Introduccién: el tronco arterioso es una cardiopatia congénita
troncoconal, donde de los ventriculos nace un tronco arterial Gnico
con una vélvula troncal comdn, que da lugar a circulaciones: sisté-
mica, pulmonary coronaria. Una comunicacién interventricular de
salida grande suele estar presente directamente debajo de la vélvula
troncal que puede ser trivalva, tetravalva, pentavalva o bivalva. Las
arterias pulmonares tienen su origen en el tronco arterial comn,
distal a las coronarias y proximal al tronco arterial braquiocefélico.

Figura 7.19.1: Proyeccion subcostal cinco cdmaras modificada, para
observar CIV subarterial y tronco comdn.

Figura 7.19.2: Proyecciones apicales modificadas. A) Se observa sa-

luda de un solo vaso de VIy VD, que se bifurca y da origen a la aorta
e}

y tronco pulmonar. B) La valvula troncal con insuficiencia severa.

La aorta ascendente y el tronco de la arteria pulmonar se forman de
la prolongacién del tronco arterial comin. Descripcién del caso:
femenino de 32 afos de edad, con historia de soplo y cianosis
desde la infancia, es enviada a nuestra unidad con diagnéstico de
comunicacién interventricular. Presentaba saturacién de 50% sin
oxigeno y cianosis evidente. Por lo que realizamos un ecocardio-
grama transtoracico. Encontramos: situs solitus abdominal y atrial,
levoapex, conexién auriculoventricular concordante modo perfo-
rado, conexién ventriculo arterial tipo Gnica via de salida modo
cabalgado, septum interventricular con defecto subarterial por
desalineacion de 20.7 X 19.5 mm, con cortocircuito bidireccional.
Se observa salida de un solo vaso el cual se bifurca dando origen a
aorta ascendente y al tronco de la arteria pulmonar (Figura 7.79.7) y
que da origen a ambas ramas pulmonares: rama izquierda: 11 mm,
rama derecha 15 mm. Vélvula troncal, sin lograr definir morfologfa
de valvas, displasica con valvas engrosadas, con cabalgamiento de
43% sobre septum interventricular, anillo: 22 mm, sin estenosis
con insuficiencia valvular troncal severa, vena contracta 7.9 mm,
relacion Jet/TSVI: 66% (Figura 7.19.2). Resultados: existen pocos
reportes de series de casos en el mundo sobre este escenario y
raramente son llevados a correccién en la etapa adulta, los reportes
aislados de reparacién no han mostrado resultados favorables. Al
ser muy poco frecuente los pacientes que sobreviven sin corregir
hasta la vida adulta, el tratamiento y prondstico son atin sombrios.
Andlisis y conclusiones: concordante con la literatura la paciente
presenta el tipo méds comin de este defecto. Concluimos tronco
arterioso tipo | de Collet y Edwards y tipo A1 de Van Praagh, con
defecto del septum interventricular subarterial por desalineacién
de 20.7 X 19.5 mm.

7.20. Mas alla de la infancia: enfrentando el reto de

una cardiopatia congénita compleja en adultos
Villasis-Narvaez Lilia Estefania, Sinchez-Martinez Maria Isabel,
Hernandez-Bravo Mariana Jazmin, Garcia-Jiménez Yoloxochitl,
Escobar-Garcia Rodrigo Alejandro, Moreno-Cabrera Maria Indalecia
Unidad Médica de Alta Especialidad, Hospital de Especialidades
No. 14 del Centro Médico Nacional «Lic. Adolfo Ruiz Cortines»,
Instituto Mexicano del Seguro Social. Veracruz, Veracruz, México.

Introduccién: la prevalencia mundial de cardiopatias congénitas
es de 6-8/1,000 nacidos vivos. En México, hay 12,000-16,000
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nacimientos al afio con algin defecto en el desarrollo cardiaco.
Debido al desarrollo médico, quirdrgico y tecnoldgico de las dltimas
décadas, mas de 90% de las personas nacidas con cardiopatias
congénitas sobreviven hasta la edad adulta. Presentacion del
caso: mujer de 34 anos, con diagndstico de comunicacién intra-
ventricular (CIV) y ventriculo Gnico en la infancia, no considerada
para tratamiento quirdrgico. Acude por dolor precordial punzante,
deterioro de su clase funcional y saturacion de oxigeno del 75%.
Examen fisico con cianosis periférica, soplo sistélico pulmonar 111/
VI, reforzamiento del segundo ruido y acropaquias. Se le realizan
estudios que concluyen cardiopatia congénita compleja con doble
via de salida del ventriculo izquierdo, vasos mal puestos (aorta an-
terior y tronco pulmonar posterior), ventriculo derecho hipoplasico,
comunicacion interventricular subpulmonar amplia, comunicacion
interauricular tipo ostium secundum y estenosis pulmonar subval-
vular severa, con fraccion de expulsion conservada. El cateterismo
cardiaco corrobora dichos hallazgos, sin embargo, no se logré pasar
la estenosis, con imposibilidad de medir presién arterial pulmonar
y la presién telediastélica del ventriculo sistémico fue > 20 mmHg.
Material y métodos: se realizé bisqueda bibliografica que brindara
informacién sobre cardiopatias congénitas en el adulto en PubMed.
Resultados y conclusiones: las cardiopatias congénitas en adultos
representan un desafio a medida que mas pacientes sobreviven a
estas condiciones desde la infancia. Se requiere un enfoque que
contemple el manejo de complicaciones a largo plazo. Con este
caso queremos resaltar la importancia del apoyo de imagenes
multimodales que permitieron realizar un diagnéstico adecuado.
El deterioro clinico indica progresién con complicaciones derivadas
de la hipoxia (paradéjicamente no presenta hipertension pulmonar
debido al hipoflujo pulmonar; sin embargo, es esta misma estenosis
severa la que ahora ocasiona deterioro clinico). El manejo debe ser
multidisciplinario y se deben evaluar todas las opciones, incluyendo
intervencion percutdnea o quirdrgica para optimizar la oxigenacién

Figura 7.20.1: Angiotomografia cardiaca: reconstrucciones 3D
donde se aprecia grandes vasos mal posicionados (aorta anterior
y pulmonar posterior), ventriculo morfolégicamente izquierdo hi-
poplasico posicionado a la derecha, ventriculo morfolégicamente
derecho posicionado a la izquierda y presencia de comunicacién
interventricular amplia.
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Figura 7.20.2: Angiotomografia cardiaca. A) Reconstrucciones
multiplanares que muestran doble via de salida del ventriculo
anatémicamente izquierdo y la estenosis infundibular pulmonar
severa. B) Comunicacion interauricular tipo ostium secundum.

sangufnea. Se sesion6 el caso en nuestra unidad proponiéndose
fistula sistémico pulmonar.

7.21. Sindrome de Lutembacher: una rara

coincidencia en la actualidad
Hernandez-Montiel Ivonne, Canché-Bacab Erick, Escutia-Cuevas Héctor,
Martinez-Pineda Itzel, Guerrero-Ibarra Tanya, Mufioz-Hernandez César
Hospital Regional de Alta Especialidad, ISSSTE. Puebla, México.

Introduccion: la definicion de sindrome de Lutembacher ha
cambiado muchas veces desde su relato completo por René Lut-
embacher en 1916. El consenso actual define el sindrome de Lut-
embacher como cualquier combinacién de defecto septal auricular
(congénito o iatrogénico) y estenosis mitral (congénita o adquirida).
En un caso tipico, la comunicacién interauricular (CIA) suele tener
un tamano mayor de 15 mm. Sin embargo, en la era actual de la
valvuloplastia mitral con balén percutaneo para la estenosis mitral

Figura 7.21.1.
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Figura 7.21.2.

adquirida, la CIA iatrogénica residual secundaria a la puncién
transeptal es mas comin que la CIA congénita. Descripcion del
caso: se presenta el caso de paciente femenino de 42 afios que
acudié a valoracién con sintomas de insuficiencia cardiaca, previo
tratamiento depletor y de falla cardiaca. Se realizé ecocardiograma
transesofagico en el que se encontré un defecto del septum inte-
ratrial de tipo ostium secundum con cortocircuito de izquierda a
derecha de 14 mm asociado a estenosis mitral, asi como morfologia
de la valva anterior en «palo de hockey» y fusién de comisuras; a
la aplicacion de Doppler color se observé turbulencia durante la
diastole, el gradiente medio se calculé en 12 mmHg (se muestra
la imagen comparativa del color, la comunicacion interatrial con
llave en color amarillo y la valva anterior de la mitral senalada con
flecha roja, asi como shunt izquierda a derecha). Resultados y
conclusiones: no se conoce la prevalencia exacta, sin embargo, se
reporta un mayor néimero de casos en dreas con mayor prevalencia
de cardiopatia reumatica. La evaluacién con ecocardiografia es la
modalidad de diagnéstico actual de eleccién. El ecocardiograma
bidimensional y Doppler son el pilar para establecer el diagnéstico,
sin embargo, una evaluacién adicional con eco tridimensional y
transesofagico son primordiales. El diagnéstico oportuno es funda-
mental para modificar el curso natural, al permitir que los pacientes
se beneficien de las terapias transcatéteres percutaneas actualmente
disponibles con efectos favorables en los resultados.

7.22. Desafios clinicos en la anomalia de Ebstein:
insuficiencia cardiaca y complicaciones,
asi como arritmias complejas
Rodriguez-Gonzalez Graciela, Mufioz-Zapata Luis Miguel,
Camacho-Guzman Omar Eduardo
Hospital Central «Dr. Ignacio Morones Prietoy.

Introduccién: mujer de 40 anos, con antecedentes de cardio-
patfa congénita y cirugfa cardiaca a los 25 afos, se presenta con
disnea progresiva, anasarca y disminucion de la clase funcional
NYHA V. El ECG revela fibrilacién auricular, infradesnivel del
segmento ST y BRDHH. El ecocardiograma muestra anomalfa
de Ebstein severa con atrializacién del ventriculo derecho (53%),
desplazamiento apical de la valva septal (4.5 cm), regurgitacion
tricuspidea severa y PSAP de 20 mmHg. Ademds, presenta

Figura 7.22.1.

Figura 7.22.2.

hepatopatia congestiva con ascitis grado 2, bilirrubina total
de 3.8 mg/dL y tiempos de coagulacion prolongados. Se inicia
tratamiento depletor con furosemida y se inicia monitorizacion
estricta para metas de diuresis de 150 mL/h o 3.5 L/dfa. Poste-
riormente, se optimiza manejo para falla cardiaca y se realiza
ecocardiograma transtoracico, obteniendo mejor visualizacion de
las caracteristicas anatémicas de la paciente, confirmando que se
trata de una anomalfa de Ebstein. Resultados: este caso destaca
la necesidad de mas estudios sobre arritmias y complicaciones
en la anomalia de Ebstein, lo que puede mejorar el diagndstico
y tratamiento en México, donde no existe un registro nacional
de estas cardiopatias. Analisis y conclusiones: la anomalia de
Ebstein es una rara malformacién congénita (< 1% de los defectos
cardiacos congénitos), con una frecuencia de 1/200,000 nacidos
vivos. Esta patologia tiene una alta incidencia de arritmias (10-
23%), favorecidas por la morfologia del corazén afectado. Las
caracteristicas electrocardiograficas incluyen alargamiento de la
onda P, intervalo PR prolongado y bloqueo de rama derecha del
haz de His (BRDHH), observado en 75-92% de los casos. Las
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arritmias auriculares comunes incluyen taquicardia auricular, ale-
teo auricular, fibrilacién auricular y taquicardias reentrantes. La
estadistica electrofisiolégica en anomalias congénitas es limitada
en México. Un estudio de 2006 en el Instituto Ignacio Chavez
reporta procedimientos quirdrgicos y arritmias postoperatorias
en pacientes con anomalia de Ebstein, incluyendo bloqueos
AV y flutter preoperatorio. En México nacen aproximadamente
32,000 ninos con cardiopatia congénita anualmente, de los
cuales 20,000 son operados en la infancia, y 85% llega a la
edad adulta. La anomalia de Ebstein es la séptima en frecuencia.

7.23. Isquemia miocardica como manifestacion de
sindrome de ALCAPA en un paciente adulto

Hernandez-Godinez Efrén

Instituto Mexicano del Seguro Social.

Introduccién: el sindrome de ALCAPA (Anomalous origin of Left
Coronary Artery from the Pulmonary Artery) es una alteracion
congénita cuya incidencia se encuentra alrededor 1:300,000
nacidos vivos, representando entre 0.25 a 0.50% de las cardio-
patfas congénitas. La mortalidad en pacientes no tratados llega
a ser hasta 85% durante el primer ano de vida. Descripcién del
caso: presentamos el caso de mujer de 55 anos, estudiada por un

Figura 7.23.1.
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Figura 7.23.2.

cuadro de dolor toracico altamente sugestivo de isquemia, cuenta
con antecedentes de hipertensién arterial sistémica y sindrome de
apnea obstructiva del sueno. Es enviada a realizacién de estudio
de perfusion miocardica, el cual resulta positivo para isquemia
en regién inferior y anterior. Se realizé cateterismo cardiaco, en-
contrando arterias coronarias sin lesiones obstructivas, pero con
cambios anatémicos consistentes en un sindrome de ALCAPA,
demostrandose, angiogréaficamente, el origen anémalo de la arteria
coronaria izquierda desde la arteria pulmonar. Material y méto-
dos: el sindrome de ALCAPA es una anomalia con alta mortalidad
en el primer afio de vida, son raros los casos no diagnosticados
que alcanzan la edad adulta. En dado caso es frecuente que se
manifieste como isquemia miocardica y es una causa descrita de
falla cardiaca e insuficiencia mitral. El diagnéstico se realiza a través
de angiograffa coronaria, la angiotomograffa puede proporcionar
informacién adicional de la anatomia, previo a la cirugfa. Si bien
existen casos reportados, son pocos en adultos; consideramos que
es importante documentar dichos casos en pro de establecer la
evolucién de dicha anomalia en el grupo de pacientes adultos.
Resultados y conclusiones: la correccién quirirgica es conside-
rada el tratamiento de eleccién a menos que se encuentre con-
traindicado. Se han utilizado técnicas como redireccionamiento
con parche o traslocacién de la arteria coronaria izquierda con
anastomosis en la aorta, con buenos resultados. En caso de no ser
posible, se elige la cirugfa de revascularizacién con ligadura del
origen del tronco coronario.

7.24. Desafio diagnostico de amiloidosis
cardiaca en cardiopatia congénita tipo
coartacion aortica y aorta bicuspide

Acevedo-Gomez Kevin Josué, Argueta-Machado Edil,

Arenas-Fabbri Vincenzo, Bonilla-Figueroa Rodrigo

Centro Médico Nacional 20 de Noviembre.

Introduccion: femenino de 41 afos, conocida por diagndstico de
coartacion adrtica tratada con coartectomia a los cinco afos, se asocia
vélvula aértica bivalva, documentdndose doble lesiéon adrtica con
estenosis severa por ser tratada inicialmente con plastia a los 16 afios
y sustitucion valvular adrtica mecénica a los 24. En 2009, presenta
deterioro de clase funcional (CF) y en 2011 (28 afnos) documentan
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fuga paravalvular moderada que condiciona déficit de coaptacién
e insuficiencia moderada, realizdndose cierre quirdrgico exitoso
de fuga anterior de 0.7 mm (2013). En 2019, es diagnosticada con
fibrilacion auricular paroxistica, realizdndosele mapeo electroanaté-
mico de voltaje encontrandose Al con zonas de cicatriz densa, sin
realizarse ablacién exitosa. Contintia asintomdtica con tratamiento
médico hasta 2022, al presentar nuevo deterioro de CF limitado
por disnea y reduccién de la FEVI 30% en clinica de falla cardiaca
se inicia tratamiento médico (TMO) de FEVI reducida incluyendo
rehabilitacion cardiaca. Para septiembre de 2023, se documenta
insuficiencia tricuspidea severa AHA/ACC-D, insuficiencia mitral
secundaria Carpentier-IC, FEVI recuperada (55%), SLG -10.4% con
patron «Cherry-on-top» y trastornos en la movilidad en reposo su-
gestivo de amiloidosis. Mediante SPECT/CT (tomografia computada)
con tecnecio 99 y pirofosfatos se confirma distribucién anormal de
trazador positivo para amiloidosis Perugini-2 (Figura 7.24.1). Actual-
mente pendiente estudio genético y marcador GA-67 para iniciarse
protocolo terapéutico con tafamidis. Se realiza resonancia magnética
cardiaca, la cual reporta importante dilatacién atrial y disfuncién
sistélica severa con septal bounce (Figura 7.24.2). Vélvula protésica
mecanica bidisco en posicién aértica normofuncionante y arco aér-
tico sin datos de recoartacion. El tracto de salida del VD se aprecia
elongado e hipertréfico, lo que condiciona aceleracién al flujo (Figura
7.24.3). Tras la administracién de gadolinio, se observa patrén de
reforzamiento tardio caracteristico subendocardico difuso del VI, asi
como de ambos atrios (Figura 7.24.4). La asociacion entre amiloidosis
cardiaca y estenosis adrtica en individuos > 65 afios puede coexistir
en 4 a 16% y su fisiopatologia corresponde al depésito de amiloide
en el esqueleto fibroso cardiaco y las valvas lo que condiciona mayor
grado de fibrosis. La asociacion entre esta patologia infiltrativa y la
obstruccién congénita al tracto de salida del ventriculo izquierdo ha
sido poco reportada previamente. Sin embargo, se conoce que la
amiloidosis cardiaca y la estenosis adrtica degenerativa se asocian a
peor prondstico y supervivencia. La coartacion adrtica es un defecto
congénito y representa de 5 a 7% de todas las cardiopatias congénitas.
Se caracteriza por presentar un estrechamiento anatémico en la aorta
de localizacién tordcica o abdominal y su fisiopatologia se relaciona
al grado de obstruccion, la zona de estenosis y el gradiente que ésta

Figura 7.24.1: SPECT/CT con tecnecio 99 y pirofosfatos con distri-
bucién anormal de trazador, Perugini-2.
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Figura 7.24.2: Secuencias cine en SSFP que demuestran: A) dilatacion
biatrial en cuatro cdmaras. B) Vélvula protésica mecdnica normofun-
cionante en tres camaras. C) Arco adrtico sin datos de recoartacion.

Figura 7.24.3: Secuencias cine en SSFP en donde se observa en A
y B) cortes ortogonales del tracto de salida del VD, el cual aprecia
elongado e hipertréfico con aceleracion de flujo. C) Dilatacion de
tronco y ramas de la arteria pulmonar.

genere. Se conoce que entre 25-42% de los pacientes con cardio-
patfa congénita de tipo vélvula adrtica bictspide también presentan
coartacién adrtica. La amiloidosis cardiaca es una miocardiopatia
infiltrativa por depésito de proteinas disfuncionales. Su prevalencia
en la poblacién general es variada dado que existen diferentes tipos
de amiloidosis (cadenas ligeras, transtiretina hereditaria y wild-type
y secundaria tipo AA). Actualmente, el diagnéstico de la amiloidosis
cardiaca esta sustentado en estudios preferentemente no invasivos
como la resonancia magnética y el SPECT. Aunque también puede
realizarse forma invasiva mediante biopsia miocérdica y de grasa
periumbilical con tincién de rojo Congo. Por lo que presentamos
el caso de una paciente con diagnéstico de cardiopatia congénita
en la nifez y posterior diagndstico de amiloidosis cardiaca en la
edad adulta. Se realiz6 una bisqueda de bibliografia relacionada
en bibliotecas digitales como Cochrane, PubMed sin reportes de
caso con respecto a la asociacién de coartacion adrtica aislada y
amiloidosis cardiaca. Resultados: las «banderas rojas» para amiloi-
dosis son consideradas el paso inicial en la sospecha diagnéstica de
esta entidad infiltrativa teniendo caracteristicas clinicas, electrocar-
diogréficas, imagenoldgicas y de laboratorio (Figura 7.24.5). Como
abordaje diagnéstico de amiloidosis con manifestaciones cardiaca
esta indicada la gammagrafia con tecnecio 99 y pirofosfatos, el cual
usualmente es dirigido a la identificacién no invasiva de amiloidosis
TTR, dado que la ausencia del trazador en el miocardio excluye la
amiloidosis TTR en la mayorfa de los casos. Por otra parte, se indica
la medicién de cadenas ligeras Kappa y Lambda en suero y electro-
foresis en orina, esta dltima parece tener una sensibilidad < 75%
para identificar amiloidosis AL, sin embargo, ambas mediciones en
conjunto mejoran la sensibilidad hasta 99% para amiloidosis AL.
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Figura 7.24.4: Secuencia de inversién-recuperacién tras adminis-
tracion de gadolinio, observando reforzamiento: A) biatrial; B), C)
y D) subendocardico difuso en VI desde la base al dpex.
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Figura 7.24.5.

Es importante tener en cuenta que aproximadamente 80% de los
pacientes con amiloidosis TTR tienen resultados de cadenas ligeras
normales. Conclusiones: no existen casos reportados de cardiopatia
congénita tipo coartacién adrtica, aorta bivalva y amiloidosis cardiaca.
La presentacién de estenosis adrtica temprana por aorta bivalva sin
asociarse a depésito amiloide es poco frecuente y se desconoce su
incidencia. A pesar de ser poco frecuente, no olvidar que las mio-
cardiopatias infiltrativas también pueden presentase como causa de
disfuncién ventricular en cardiopatias congénitas. La presencia de
cadenas ligeras Kappa y Lambda positivas no descartan en su totalidad
la presencia de amiloidosis TTR.

Restimenes de Trabajos Libres del XXI Congreso Nacional de Cardiologia

7.25. Pleiotropia antagonica: ventriculo

derecho de doble camara tipo 2
Vergara-Huidor Oscar, Orozco-Sepulveda Dayana Estefania,
Hernéandez-del Rio Jorge Eduardo, Monico-Aceves Linda Elizabeth,
Guerrero-Vega César Adrian, Sotomayor-Casillas Carlos Eduardo
Hospital Civil de Guadalajara.

Introduccién: masculino de 16 anos de edad sin factores de riesgo
cardiovascular, diagnosticado con un «soplo» desde el nacimiento
en centro de salud; sin embargo, pierde seguimiento, acude nue-
vamente a evaluacion, paciente se refiere con disnea de grandes
esfuerzos, resto asintomdtico. A la exploracion se palpa frémito
desde segundo espacio intercostal paraesternal izquierdo hasta
mesocardio, ST con click pulmonar marcado, S2 con desdobla-
miento fisiolégico, soplo aspero sistélico en diamante en foco
pulmonar intensidad 5/6 con disminucién de intensidad a 2/6
tras la inspiracion profunda, soplo holosist6lico en barra en quinto
espacio intercostal paraesternal izquierdo intensidad 4/6, soplos
sin irradiaciones, sin galope ni otros ruidos agregados. Se realiza
ecocardiograma con evidencia de comunicacion interventricular
perimembranosa con extension anterior (subaértica) amplia de 2.2
X 1.6 cm y obstruccién en tracto de salida del ventriculo derecho
(TSVD) por tejido muscular en infundibulo, morfologia y funcién
biventricular normal. Resultados: en 1957, George Williams des-
cribié como algunos genes pueden tener una accion beneficiosa en
etapas de la vida, pero consecuencias negativas en otras, a lo que
nombré como «pleiotropfa antagénica, si bien en esta patologfa
inicialmente se reduce la sobrecarga de volumen del ventriculo
izquierdo y protege el lecho vascular pulmonar, posteriormente
conlleva insuficiencia cardiaca derecha con un gasto cardiaco
inadecuado que conduce a una disminucion de la perfusion mio-
cérdica. La doble cdmara del ventriculo derecho (VDDC) debe

Figura 7.25.1: A) Doppler color. Cortocircuito izquierda a derecha
en defecto de tabique interventricular. B) Defecto subdrtico amplio
de 2.2 x 1.6 cm. Cy D) Doppler color-turbulencia intraventricular
producida por la obstruccién dindmica del TMA a nivel infundibular.
TMA = tejido muscular accesorio. VP = valvula pulmonar.
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Figura 7.25.2: Postquirtirgico. Doppler color. Eje largo paraesternal
izquierda donde no se observan defectos residuales del septum
interventricular.

Figura 7.25.3: Postquirdrgico. Doppler color. Eje largo paraesternal
izquierdo donde se evidencia adecuada aceleracién del tracto de
salida del ventriculo derecho.

diagnosticarse y tratarse rapidamente para evitar la progresién de la
obstruccién intracavitaria con su morbilidad y mortalidad asociadas.
El tratamiento quirdrgico generalmente es exitoso. Este paciente fue
operado sin complicaciones postquirdrgicas significativas. Analisis
y conclusiones: La VDDC es una entidad anatémica rara y distin-
tiva que representa aproximadamente de 0.5 a 2% de todos los
defectos cardiacos congénitos. Se caracteriza por haces musculares
hipertrofiados que separan la cavidad ventricular derecha en una
cdmara de alta presion, apical o proximal y una cdmara de baja
presién, distal o infundibular. La VDDC se puede clasificar en dos
tipos principales: el tipo 1 tienen haces de musculos anémalos
que cruzan el ventriculo derecho, mientras que el tipo 2 tiene una
hipertrofia distintiva de los masculos parietales y septales respon-
sables de la obstruccién. La anomalia asociada méas cominmente
es un defecto del tabique interventricular membranoso (observado
en hasta 75% de los pacientes). Otras lesiones coexistentes inclu-
yen estenosis de la valvula pulmonar, doble salida del ventriculo
derecho, tetralogfa de Fallot, transposicién de las grandes arterias
y anomalia de Ebstein. En 1957, George Williams describié como
algunos genes pueden tener una accién beneficiosa en etapas de la
vida, pero consecuencias negativas en otras, a lo que nombré como
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Figura 7.25.4.

«pleiotropfa antagénicay, si bien en esta patologfa inicialmente se
reduce la sobrecarga de volumen del ventriculo izquierdo y protege
el lecho vascular pulmonar, posteriormente conlleva insuficiencia
cardiaca derecha con un gasto cardiaco inadecuado que conduce
a una disminucién de la perfusién miocardica. La VDDC debe
diagnosticarse y tratarse rapidamente para evitar la progresién de la
obstruccién intracavitaria con su morbilidad y mortalidad asociadas.
El tratamiento quirdrgico generalmente es exitoso. Este paciente fue
operado sin complicaciones postquirdrgicas significativas.

7.26. «Una valvula mitral en paracaidas. Cuando el

término paracaidas no significa estar a salvo»
Lagrange-Gomez Michelle
Hospital Civil de Guadalajara «Fray Antonio Alcalde».

Introduccion: se trata de paciente femenino de 43 anos de edad, con
antecedentes de sindrome de Williams, hipertension arterial sistémica
e insuficiencia cardiaca de siete anos de diagnéstico, quien es traida via
urgencia por familiar debido a deterioro de clase funcional refiriendo
disnea al reposo, edema de miembros pélvicos, cianosis peribucal y
periférica. Se aborda caso con ecocardiograma transtordcico reportase
FEVI 69%, disfuncion diastélica tipo Il. Ventriculo derecho dilatado
en grado leve, ambas auriculas con dilatacion severa, estimando un
volumen indexado de 175 mL/m?. Vélvula mitral con valva posteriory
misculo papilar anterolateral hipoplasicos. Ambas valvas se insertaban
en el masculo papilar inferoseptal condicionando insuficiencia severa
con jet excéntrico posterior. Vélvula tricuspidea con insuficiencia
masiva, presion sistdlica arterial pulmonar de 84 mmHg. Resultados:
como abordaje de cardiopatia congénita solicita la realizacién de an-
giotomograffa de aorta toracica, abdominal y de troncos supraaérticos
reportando hipoplasia del calibre de aorta toracica abdominal, vasos
iliacos y femorales en forma bilateral, sin datos sugerentes de vascu-
litis. Durante su instancia hospitalaria paciente presenta adecuada
respuesta diurética, por lo que se egresa con adecuada clase funcional.
El hallazgo de una vélvula mitral en paracaidas suele asociarse con
diferentes tipos de enfermedades congénitas, entre ellas la tetralogia
de Fallot, la comunicacién interventricular o interauricular. Por lo que
un estudio ecocardiogréfico exhaustivo de la vélvula mitral y de los
musculos papilares, aun sin la presencia de sintomas, puede prevenir
complicaciones, asi como disminuir repercusiones hemodindmicas.
Andlisis y conclusiones: la valvula mitral en paracaidas resulta ser
una de las mas raras, con una prevalencia de 0.2% en estudios eco-
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Figura 7.26.1.

Figura 7.26.2.

cardiograficos. Fue descrito por Shone en el afio 1963 y consiste en la
convergencia de las cuerdas tendinosas de ambos velos de la vélvula
mitral en un mismo mdsculo papilar, por igual es posible observar la
presencia de un segundo musculo papilar accesorio sobre el cual no
se inserte alguna cuerda tendinosa. La ecocardiograffa transtordcica
es de eleccion, no solo para su diagnéstico anatémico, sino para la
valoracién de la repercusién funcional de la misma, en muchos de
los casos resulta un hallazgo meramente fortuito. La proyeccién en
eje corto paraesternal evaltia de manera eficiente las caracteristicas
anatémicas de las valvulas y comisuras.

Resumenes de Trabajos Libres del XXI Congreso Nacional de Cardiologia

7.27. Reporte de caso: coexistencia de aneurisma del
seno de Valsalva no coronariano y persistencia

del conducto arterioso en mujer adulta
Vazquez-Lopez Itzamar [, Basso-Barba Gennaro, Hernandez-Sanchez Carlos A,
Zepeda-Novoa Itzel N, Monico-Aceves Linda E, Lagrange-Gomez Michelle,
Vergara-Huidor Oscar, Hernandez-Del Rio Jorge E,
Gonzalez-Padilla Christian, Miranda-Aquino Tomas
Centro Universitario de Ciencias de la Salud (CUCS).
Universidad de Guadalajara. Servicio de Cardiologia,
Hospital Civil de Guadalajara «Fray Antonio Alcalde».

Introduccion: la persistencia de conducto arterioso es una mal-
formacién congénita afecta a 0.02-0.04% de los recién nacidos a
término, representa de 6-11% de las cardiopatias congénitas pre-
dominando en el sexo femenino. El aneurisma del seno de Valsalva
es una condicién infrecuente, ya sea adquirida o principalmente
congénita, cominmente coexistiendo con otras cardiopatfas. Ambas
entidades suelen ser un hallazgo incidental, ya que los pacientes
adultos suelen cursar asintomaticos. La correccién oportuna de
ambas entidades previene el desarrollo de complicaciones como in-
suficiencia cardiaca, arritmias o endocarditis. Descripcién del caso:
femenino de 56 afios, niega enfermedades crénico-degenerativas,
toxicomanias negadas, Gnicamente antecedente de trombosis
venosa profunda bilateral de cuatro meses. Referida a consulta de
cardiologia posterior a presentar cianosis y desaturacién de 80% du-
rante safenectomfa, terminando procedimiento sin complicaciones.
Niega sintomas cardiovasculares. A la exploracién fisica se ausculta
soplo continuo grado 111/VI en segundo espacio intercostal. Por dicho
suceso durante cirugia y ante los hallazgos clinicos encontrados

Figura 7.27.1: Ay B) Vista en la que se evidencia aneurisma del seno
de Valsalva no coronariano. C) Doppler color flujo sistélico-diastélico
tépico de persistencia del conducto arterioso.
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Figura 7.27.2.

a la exploracion fisica se realiza ecocardiograma transtoracico y
angiotomografia de raiz adrtica. Resultados y conclusiones: un
aneurisma del seno de Valsalva no roto, aun si es asintomatico
o detectado incidentalmente, es una indicaciéon de intervencion
quirdrgica en la mayorfa de los casos. Ante la coexistencia de dos
entidades cardiacas, se comenta caso en sesion médico-quirdrgica,
se decide reparacién y cierre quirdrgico. Se reportan dos entidades
poco comunes en el paciente adulto, con la intencién de servir
como gufa en casos similares.

7.28. Sospecha y hallazgo: aneurisma del seno
de Valsalva derecho roto asociado a otros

defectos cardiovasculares congénitos
Guerrero-Vega César, Monico-Aceves Linda, Vergara-Huidor Oscar,
Melchor-Duran Nayeli, Orozco-Sepulveda Dayana
Hospital Civil de Guadalajara «Fray Antonio
Alcalde». Guadalajara, México.

Introduccién: el aneurisma del seno de Valsalva (ASV) es una
entidad rara (< 1%); representa una dilatacién de los senos aérti-
cos, consecuencia de la displasia de la capa media vascular entre
la aorta-anillo fibroso, originando la evaginacién sacular y, en
consecuencia, el espectro clinico: alteraciones de la conduccién/
isquemia por compresién, trombogénesis con riesgo embélico y
rupturaffistulizacién hacia otras cdmaras cardiacas. Descripcién
del caso: masculino de 56 anos, hipertension arterial en control
farmacolégico. Un afo de evolucion de disnea y angina de esfuerzo
con lipotimia. En el examen fisico destaca pulso carotideo parvus
et tardus, S1 borrado por soplo holosistélico rudo en foco aértico
accesorio, intensidad 1V, irradiacién en banda, S2 tnico, con soplo
mesosistolico en foco adrtico, intensidad 1V, irradiacion a cuello.
Electrocardiograma sinusal, crecimiento de cavidades izquierdas,
blogueo incompleto de rama derecha-hemibloqueo fascicular ante-
rior. Ecocardiograma transtoracico revel6 dilatacién ventricular con
fraccién de eyeccion 22%, comunicacion interventricular perimem-
branosa (CIVp) de 4 mm, gradiente maximo (GMax) transdefecto
60 mmHg, QP/QS 2.9/1, flujo izquierda-derecha, valvula aértica
(VA) calcificada, sin visualizar valvas, con estenosis grave (velocidad
méxima 4.9 m/s, gradiente medio 61 mmHg, 4rea indexada 0.4
cm?) y ASV coronariano derecho (1.31 X 1.92 cm) con ruptura
hacia ventriculo derecho (VD), GMax transdefecto de 40 mmHg. Es
llevado a cirugfa, encontrando VA bivalva severamente calcificada
y cavitacion aneurismética calcificada hacia VD, comprometiendo

Figura 7.28.1: A) Eje largo paraesternal con evidencia de defecto en
septum interventricular de tipo perimembranoso (flecha blanca), (B)
con flujo de izquierda-derecha a la aplicacion de Doppler color. C)
Eje corto paraesternal a nivel vélvula adrtica, con calcificacion severa,
que muestra aneurisma del seno de Valsalva derecho con extensién
a ventriculo derecho (la vdlvula pulmonar sefalada con la flecha
discontinua). D) Al aplicar Doppler color, se aprecia el cortocircuito
en la discontinuidad de la pared aneurismatica hacia VD.

Figura 7.28.2: Hallazgos transoperatorios. A) Vélvula adrtica, seve-
ramente calcificada, con apariencia bivalva. B) Mediante abordaje
auricular derecho, se evidencia la presencia de la comunicacion
interventricular perimembranosa.

al septum interventricular, ademas de la CIVp descrita. Resultados
y conclusiones: el diagndstico del ASV es un desafio al ser poco
comin y requerir alto indice de sospecha en pacientes jovenes
con insuficiencia cardiaca; la ecocardiografia desempefa un papel
crucial en su deteccién, evaluacion, presencia de complicacionesy
otras lesiones CV. Al ser principalmente de naturaleza congénita, el
ASV se asocia a otras lesiones cardiovasculares (CV): CIV (53.3%),
estenosis del trato de salida del ventriculo derecho (7.5%) y malfor-
macién en VA (5.2%); sin embargo, presentar mas de una de éstas
simultdneamente resulta extraordinario.
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