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: INTRODUCClON

Las cardlopatlas congemtas tenian hasta hace algunos afios, unlcamente
un_ interés de caracter académico para el patologo el embiologo y el
pedlatrla puesto que su tratamiento tropezaba con serias dificultades y su
prondstico era sombrio.

. En ia.actualidad, el daagnostlco precoz y los adelantos obtemdos tanto
en el .campo de ia cirugia cardvovascular como en el de anestesw!ogia del
nifio pequefio, ha mejorado el prondstico de tales anomallas En fos Gltimos
anos, prevalece la idea de indicar la correccion quirurgica en etapas.cada
vez mas tempranas de la vida.

.Se calcula que 2 6 3 nifios de cada 1000 escolares padecen
cardiopatias, . frecuentemente congénita (7). Fernandez Mendia de
Guatemala, informa de 15 casos de cardiopatias congénitas en . 1000
pacientes privados estudlado r el clinicamente, jo que da una frecuencia
de 2.6 por ciento. Esta fr:s&nma es muy similar a la prevaleciente en
E.U.A., Inglaterra y México, de acuerdo. con White (7).

Multlpies trabajos han sido publicados en Guatemaia sobre el tema de
las cardiopatias congenitas. Soto y colaboradores (27) publicaron 15. casos
de dextrocardia, .14 - clasificados- .como. verdaderas.- y . 1_ adquirida
(dextrop05|0|6n) De los .14. casos con dextrocardia ‘en 12 pacientes se
asocio, .esta anomalia con transposicion . de las- wsceras abdominales- (situs
inversus total) y 8 de. ellos presentaron. un - corazon normal.. De los.4
paCIentes con dextrocardia y corazon patologico, en 3 la lesion fue de tipo
congenlto Y. adqutr;do ‘en:uno, : oo

- Esta Gltima mostro hlpertrofla de” ventriculo |zqu43rdo secundarla a
hipertension arterial - debida a glomerulonefritis., De los 3. casos de
dextrocardia con car‘dlopatla congenita asoclada una pacvpnte tuvo examen
postmortem. . que. reveld . tronco comun asociado.. €on ~comunicacion
mterventrlcular probable tetraiogla de Fallot en. otro Y. un tercero . con
estenosns pulmonar ambos. sin estudio de. necropsia. Alvarez. |nformo de 1
pamente de 40 afios con sutus inversus. total (2). . ;

En una revusron de 1, 680 estudlos postmortem practlcados en Hospltal
General y Hospltal Roosevelt Alvarado (1) comunicé 40 .casos .de
cardlopatla congenita, lo que establece una frecuencia de 2.32 por ciento,

coincidiendo: esta frecuenc:a con la encontrada por Fernandez Mendla y
White. :

=Sanchez Gonzalez (24) publicd 74 ‘casos de cardiopatias congénitas,
fallecieron 172 3. casos en postoperatorio. inmediato, 2 de persistencia. del
conducto artenoso y 1 atresna tricuspidea, obse.vados clumcamente en el




Hospital ‘Roosevelt, en el periodo de octubre de 1957 a marzo de 1960. En
orden de frecuencia, las cardiopatias observadas por él fueron ductus
arterioso; transposicion de los grandes vasos, comunicacion interventricular,
tétralogia de Fallot, coartacion de la aorta, atresia tricuspidea. Hubo
estudio postmortem en 15 casos: 3 persistencia del conducto arterioso, 1
comunicacion interventricular, 1 comunicacion interauricular, 1 retorno
venoso anomalo, 1 tetralogia de Fallot, 2 transposicion de los grandes
vasos, 2 atresis tricuspidea, 1 canal atrioventricular comun, ‘1 coartacion
aortica, 1 estenosis aortica y 1 situs inversus.

En 1956, Fernandez Mendia y .Tejada Valenzuela, comunicaron el
primer caso de levocardia coninversion de cavidades, atresia tricuspidea y
tronco comun; hallazgos confirmados en el estudio anatomo-patoldgico
postmortem (8).

Desde el punto de vista de tratamiento quirlrgico de estas anomalias,
Fernandez Mendia, hizo una revision de su experiencia personal en el
manejo clinico de 75 casos de cirugia cardiaca (10). La intervencion
quirdrgica se hizo en 33 casos de ductus arterioso, 2 casos de coartacion de la
aorta, 2 casos de tetralogia de Fallot y 28 casos de comisurotomia mitral.

Los ‘3 primeros casos de cirugia cardiaca abierta, tanto en Guatemala
como en Centroamérica, fueron informados por Sanchez Vidaurre y
colaboradores en el XlI Congreso de Medicina de Guatemala, en diciembre
de 1962 (25). Nuevamente Sanchez Vidaurre y colaboradores en 1965 (26)
comunicaron un total de 101 casos de cirugia cardiaca, llevados a cabo en
el Hospital General San Juan de Dios de Guatemala. De estos, 40 casos
fueron intervenidos quirurgicamente usando la técnica de la circulacion
extracorporea y 61 casos con procedimiento cerrado. ‘ »

Los casos de cirugia de tipo cerrado, fueron diagnosticados en orden
de frecuencia como sigue: 34 casos persistencia de  conducto arterioso, 16
casos estenosis mitral pura, 6 casos de tetralogia de Fallot, 2 casos atresia
tricUspidea, 1 caso coartacion de la-aorta y 2 casos enfermedad de Ebstein.
La mortalidad en este grupo fue 6.5 por ciento. Los 40 casos de cirugia
con circulacion extra corporea, fueron intervenidos por las siguientes
razones: 13 casos estenosis pulmonar pura, 1 caso estenosis de infundibulo
pulmonar aislado, 1 caso transposicion corregida de los grandes vasos,
asociada con estenosis pulmonar, 12 casos comunicacién interauricular, 6
casos comunicacién interventricular y un caso- ventriculo Gnico. La
‘mortalidad de este grupo de pacientes fue de 5.8 por ciento. En cuanto a
‘las cardiopatias = cianogenas y adquiridas, operadas con circulacion
extracorporea, la distribucion de casos por frecuencia fue: 2 casos triologia
~ de Fallot, "2 casos estenosis mitral recidivante, 1 caso estenosis aortica, 1
caso tetralogia de Fallot. En este grupo de pacientes fallecieron 3.

Luna y colaboradores (19) comunicaron 20 pacientes a quienes se les
practico cirugia cardiaca, usando el método disefiado por Zadhi. De este
grupo -de pacientes,. 13 padecian cardiopatia congenita y 7 pacientes fueron
diagnosticados con lesion cardiaca de tipo adquirido. La mortalidad fue de

1 paciente en los 20 casos. Los tipos de lesiones cardfacas operados fueron:
9  casos de comunicacion interauricular, 1 caso de comunicacion
interventricular, 3 casos de estenosis pulmonar, 4 casos de estenosis mitral
adquirida, 1 caso protesis de valvula aortica y finalmente 2 casos de
protesis de valvula mitral. - ‘

Los casos de comunicacion interauricular operados por Luna y
colaboradores, fueron informados posteriormente por Fernandez Mendfa y
Morataya de Paz en 1969 (9). De acuerdo a estos Gltimos autores, los
pacientes en el momento del informe estaban vivos y aparentemente en
buenas condiciones generales. ~

Qespués de esta revision de las publicaciones guatemaltecas en relacion
a cardiopatias congenitas, el presente trabajo de tesis tiene por objeto dar a
conocer la frecuencia, tipos y distribucion de las cardiopatias congénitas
encontradas en el estudio postmortem de 7,119 necropsias practicadas en el
Departamento de Patologia de la Facultad de Ciencias Médicas, en el
Hospital Roosevelt de Guatemala. P

Se informa ademas, la rgcuencia del sindrome de ventriculo izquierdo
hipoplasico denominado sifdfome de Lev (16), y se hace un estudio
comparativo con los casos de sindrome de Lev encontradas por el 'Doc-
;o.r_ Federico Castro, en el Texas Children’s Hospital de "Houston, . Texas, U.

LA

MATERIAL Y METODOS

Para la realizacion del presente trabajo se revisaron un. total de 7,119
protocolos de necropsias, practicadas em el Departamento de Patologia de la
Facultad de Ciencias Médicas - Hospital Roosevelt, en el periodo de 12
afios, comprendido del mes de septiembre de 1958 al mes de septiembre de
1970. i ‘

o :

_En el total de necropsias revisadas se investigd el nimero de necropsias

de nifios practicadas por afio, edad y sexo de los mismos, y el tipo de

cardiopatia congeénita presente, -

La edad de 12 afios sirvio como limite 'arbi'tvrario para Separar los nifios
de los adultos. Esta edad se tomd en vista de ser la aceptada por la

Administracion del Hospital, en la seleccion de los pacientes,

Las ‘card’iopatl'as encontradas se agruparon ‘de acuerdo ‘a ‘la -lesion
anatomoraatologlca, edad y sexo y presencia de otras anomalias congénitas
extracardiacas. BRIV : o RS

"Los nlmeros de registros de las necropsias con cardiopatias congénitas .
encontradas -en los archivos de. Patologia del Hospital Roosevelt, utilizadas




en esta comunicacion, son. los siguientes:

A58

485

457
464
467
495

506

-.52b

A-59

558
603

~ 617
" 635

639

658
722
727
742
763

1446

1452
1457

1460

A-61

1505

1542

1544
1647

1668

1580
1588
1591

1600

1629 -

1631
1634

1635
1638
1648 .
1664

1672
1674
1687

1700
1701

1716
1754
1793
1801

1820

© 1830
1845 .
1865
1892 .
1897 .
1900

1907
1908
1925
1966
1970

1981

1987

2009
- 2010

2056
2065

2070

A-62

A-63

2087
2090
2162
2167
2171
2173
2177
2201
2260
2275
2279
2295
2297
231
2391
2402
2407
2409
2427
2452
2476

2502
2510

A-64

 A65

3756

3492

3527
3563
3589
3591
3630
3637
3657
3685

3715
3726

A-66

3822
3827
3849
3854
3867
3880
3905
3908
4001

4037
4056
4075
4085
4091

4093

4153
4177
4179
4226
4228
4234
4240
4251
4270
4315
4326
4340
4358
4364
4365
4394
4396
4400
4491

4573
4578
4582
4585

4594

4620

4652
4662
4692
4720

A-67

A-68

A-69

A-70

6599
6613
6629
6663
6739

6808
6815
6856
6857
6866
6920
6948
6969
6990
7013
7069
707

7078
7089
7258
7287
7289
7322
7375
7431

7434

7443
7496
7500
7512
7567
7630
7670
7677
7710
7791
7819
7823
7860
7882




I1l. RESULTADOS

El cuadro No. 1 muestra que durante el periodo comprendido entre
septiembre de 1958 a septiembre de 1970, se practicaron en el
Departamento de Patologia de la Facultad de Ciencias Médicas - Hospital
Roosevelt de Guatemala, un total de 7,119 necropsias; 4,187 (568.81 o/o)
corresponden a nifios menores de 12 afios de edad.

El nimero de necropsias de nifios por afio fue variable; mientras que
en 1967 se llevaron a cabo 561, en 1962 se hicieron solamente 191,

De las 4,187 necropsias practicadas en nifios, 2,257 (53.9 o/o)
pertenecen al sexo masculino; las 1,930 (46.1 o/o) restantes, al sexo
femenino. Esta diferencia entre sexos es accidental, haciendose la aciaracion
que no se realiza el estudio postmortem al total de nifios fallecidos en ei
Haspital, ni se sleccionan los casos atendiendose al sexo.

E! numero de cardiopatias congeénitas encontradas por afio fue variable
y su frecuencia no necesariamente esta en relacion con el nimero de
necropsias practicadas en nifios, Asi, en 1968 se practicaron 409 necropsias
y-se encontraron 20 (4.6 o/o) cardiopatias congenitas; en 1961 se hicieron
367 necropsias y se encontraron 42 {11.4 o/o) cardiopatias congénitas.

Los 319 casos de cardiopatias congénitas de esta serie, fueron
clasificadas segiin los hallazgos anatomopatoldgicos de acuerdo con Lev
{15) en los siguientes grupos: '

lo. . Cardiopatias congénitas con defectos septales aislados, con derivacion
de izquierda a derecha.

20. Cardiopatias obstructivas aisladas. Entendiéndose por tales, aquellos
casos que presentaban atresia o estenosis sin evidencia macroscopica
de derivacion de izquierda a derecha.

30. Cardiopatias combinadas con transposicion de los grandes vasos.
Entendiendose como tales, los casos que presentaban ademas de la
transposicion, estenosis o atresia, asociados con derivacion.

4o, Cardiopatias combinadas sin transposicion de los grandes vasos; y

Bo. Otras anomalias presentes relacionadas con posicion y- estructura del
corazon.

En el caso particular de atresia o estenosis aortica combinada o no
con atresia o estenosis mitral, el analisis de los resultados se hace en la

Aol

CUADRO No. 1
CARDIOPATIAS CONGENITAS
HOSPITAL ROOSEVELT 1958 — 1970
Ndmero de necropsias infantiles,

Distribucion por afic y sexo.
Frecuencia de cardiopatias por afio.

v
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1958 98 65 33 8 8.2
1959 264 140 124 21 7.9
1960 390 08 182 16 4.1
1961 367 *lo4 173 42 11.4
1962 191 110 81 21 11.0
1963 290 173 117 28 9.7
1964 365 179 186 37 10.7
1965 368 207 161 27 7.6
1966 358 . 194 164 35 9.8
1967 561 287 274 28 5.0
1968 409 208 201 20 4.6
1969 332 192 140 21 6.6
1970 194 100 94 15 7.3
TOTAL 4,187 2.257 1,930 319 7.7

LI
segunda parte del presente trabajo, que se refiere al sindrome de Lev o de
ventriculo izquierdo hipoplasico.

&

La frecuencia, tipos y distribucion seran analizados en el orden en
que aparecen en el cuadro No. 2.

1. DEFECTOS SEPTALES AISLADOS CON DERIVACION DE
IZQUIERDA A DERECHA:

~ En esta serie de 319 cardiopatias congénitas, 188 (58.6 o/o)
corresponden al grupo de defectos septales aislados.




1.1

Comunicacién interauricular:

Del total de 319 cardiopatias congénitas, se hizo el diagnostico
de comunicacion interauricular, tanto anatOmica como
fisiologica, en 86 pacientes que representan el 45.7 o/o de los
casos pertenecientes al grupo de defectos septales aislados, con
esta anomalia hubo 48 pacientes del sexo masculino y 38 del

CUADRO No. 2
CARDIOPATIAS CONGENITAS
HOSPITAL ROOSEVELT 1958 — 1970

Defectos Septales Aislados — Shunt de lzquierda a Derecha

Frecuencia, Tipos y Distribucion

g <

oy $£3% E

£l E O

g§< g2 o
< = < 8 25 5 < e ®
2 = = O 2 5§ B g 5
- Q o a = a O [t [ [
1958 2 2 - 1 - 1 - 6
1959 4 1 4 - 1 - - 10
1960 2 5 - 1 1 - - 9
1967 19 3 4 2 - - 1 29
1962 4 4 1 2 - - - 1
1963 3 1 4 2 2 1 1 14
1964 15 2 - 5 - 1 2 25
1965 6 4 2 - - - - 12
1966 13 4 3 1 2 - - 23
1967 6 9 1 1 1 - - 18
1968 2 - 3 1 - - - 6
1969 5 3 5 2 - - - 15
1970 5 3 - 1 1 - - 10
Total 86 41 27 19 8 3 4 188
Sexo M: 48 22 16 12 5 2 4 109
Sexo F; 38 19 1 7 3 .1 - 79

Porcen- :

taje: 45.7 218 144 101 . 4.5 1.6 2.12 100

1.2

' paccentes

sexo femenino. La distribucion por afio fue casi constante, con
excepcmn de los afios 1961, 1964 vy 1966, en los cuales el
nimero de casos de comunicacion interauricular  fue

‘ extremademente alto en relacion a los otros afios, a pesar de

que el numero de necropsias.- practicadas en nifios en esos
mismos afios se mantuvo casi constante. La edad de estos
paCIentes oscild entre 0 dias como minimo y 12 afios como
maximo. . En - este grupo -hubo. 7 pacientes cuyas edades
sobrepasaron los 12 afios con un maximo de 56 afios.

Se hace notar que la mayor parte .de casos de comunicacion
interauricular, fue del tipo del foramen oval (persistencia del
foramen secundum), con muy pocos. casos de :persistencia del
ostium primum y todavia menos alin, de comunicacion situada
a nivel del seno venoso.

Asociada con comunicacion interaucicular, se concontrd
hipertrofia _ligera d - ventriculo - derecho e hipertrofia y
dilatacion de la aurlcul‘ﬁ derecha. En algunos de esos casos, se

~ hizo diagnostico clinico de mongolismo. Por otra parte en un

caso se hizo diagnostico clinico y anatomopatologico de
smdrome de Marfan

De todos los casos de comunicacion interauricular, {nicamente
tuvo correccion quirlirgica del defecto un paciente de sexo
femenino de 9 afios de edad. De acuerdo.a la edad de los
el 50 o/o. de quienes  presentaron comumcacnon
interauricular fallecieron en el primer mes de vida.

*

Comunicacién interventricular:

‘Se hnzo diagnostlco de comunicacion mterventrlcular en 41

' . casos, 21 .8 o/o de defectos septales alslados La mayor parte de

pulmonar

comunicaion interventricular, se descnbleron como amplias o
pequenas, sin tomarse en cuenta la relaclon de la comunicacion
con la cnsta supraventncular o el musculo papllar del cono
preconizada por Edwards (6). Se hace la salvedad
que a partlr de 1970, se hizo la cIaS|f|cac10n de los defectos
|nterventr|culares sugmendo los postulados de’ este autor: de los
3 casos de este afio, un caso fue clasificaco como tipo I, un

.caso como tipo |l y tinalmente un caso_como tipo 1V-V, dado ‘
-que’ mostraba doble comunicacion a nivel de la porcion

muscular del septum mterventrlcular
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La clasificacion de Edwards considera los defectos
interventriculares, de la siguiente manera:

'

Tipo I: Cuando .la comunicacion se encuentra por arriba de la
- cresta supraventricular. -

‘Tipo HI: Cuando el defecto se encuentra entre la cresta supraven-
~tricular y el masculo papilar del cono pulmonar.

Tipo Ili: Cuando el defecto es posterior al musculo papilar del
cono pulmonar.

Tipo IV:Cuando los defectos son musculares.

La frecuencia por sexo del defecto interventricular fue de 22

- casos para &l sexo masculino y 19 para el femenino. La edad mi-

1.3

i

" ‘femenino. -

‘nima de estos pacientes fue de 55 horas y la maxima de 11 afios.

En este grupo, al igual que en la comunicacion interauricular,
solo un paciente fue sometido a intervencién quirtirgica con cir-
culacion extracorpbrea, para cétreccion del defééto.. Esta era uria
paciente de sexo femenino, de 11 afios de edad, quien fallecié

en el postoperatorio inmediato.

De los 41 casos de comunicacion interventricular, 16 pacientes
fallecieron en el primer mes de vida.

- ‘Persistencia del conducto arterioso

Se tomé ‘como ductus arterioso permeable patoldgico, todo
conducto arterioso que " estuviese permeable ampliamente
después de los 90 dias de edad (15), considerandose como
normal en.los casos de menor edad. ‘

8e ‘encontraron 27 casos de persistencia de conducto arterioso,
lo que constituye el 14.36 por ciento de los ‘defectos septales
aislados. Diez 'y seis pertenecian al sexo masculino y 11 al

“La‘edad minima pard ‘estos casos fue de 3 meses, como se dejo
anteriormente establecido. La edad en que se presentd con mas
frecuencia esta anomalia, fue de 3 meses a 2 afios, con 20 casos
del total:'de 27. Sotamente se registro un caso de 24 afios, en
paciente . de sexo femenino. Ninguno de estos pacientes tuvo
correccion quirtirgica del defecto.

vy
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1.4 ' Mixto:

1.5

Bajo el titulo de defectos septales de tipo mixto, se incluyen 19
€asos que presentaban comunicacion interauricular e
interventricular (12 casos); comunicacion interauricular y ductus
arterioso (4 casos); y, comunicacién interventricular y ductus
arterioso permeable (2 casos). Solamente un paciente de sexo
femenino de 8 meses de edad, presentaba los tres defectos
septales.

De 188 casos de defectos aislados ‘con derivacion de izquierda a
derecha, 19 correspondieron al grupo mixto, es decir, el 10.1
o/o. Ocho pacientes de 19, fallecieron en el periodo neonatal.
Doce fueron masculinos y 7 femeninos.

Persistencia del canal atrioventricular:

De las 188 cardi$ latias con defectos septales aislados, 8 (4.25
o/o) se clasificaronfcomo persistencia del canal atrioventricular.
Se consideraron como anomalia’ tipo |, aquelios en los cuales
existe persistencia del ostium primum amplia, con defecto de la
porcidon membranosa del septum interventricular, En este grupo,
el comun denominador es una valvula auriculoventricular Unica.

4 . -

Se clasificaron como persistancia del canal atrioventricular tipo
I, solamente 2 casos. En este grupo se presenta persistencia del
ostium primum dnicamente y como lesiones valvulares, se
encuentra la valvula tricispide hendida con ausencia de la valva
interna o septal 'y la valvula.mitral también hendida. Solamente
1 caso se clasifico como anomalia tipo 111, {a cual se caracteriza
por la persistencia del ostium primum con valva septal o interna
de la valvula tricGspide hendida - es decir, ‘tricuspide gon dos
valvas - y la valvula mitral normal. Es un daso interesante por
tratarse de una paciente de 56 afios, madre de 7 hijos, quien
Presentaba persistencia anatomica y fisiologica del foramen oval
y marcada estenosis puimonar y tricuspidea adquirida,
secundaria a endocarditis bacteriana curada..

La persistencia del canal atrioventrioular estuvo presente en 5
casos del sexo masculino y en 3 casos del sexo femenino. La
mitad de los pacientes fallecieron dentro .del . primer mes de
vida, , .
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1.6 - Anomalfas del retorno venoso:

1.7

En este grupo se registraron: 3 casos (1.6 o/o); 2 del sexo
masculino y 1 del sexo femenino. Todos los casos estaban
asociados a comunicacion auricular del tipo ostium secundum y
solamente 1 -caso era tetralogia de Fallot. En 2 casos, las venas
pulmonares -desembocaban en la auricula derecha y en un caso
en la vena cava superior. Un paciente fallecio en el periodo
neonatal, los dos restantes antes del afio de vida.

Tronco comiin:

Esta anomalia se presento en 4 casos (2.12 o/o) todos del sexo
masculino. Desafortunadamente no se hizo clasificacion de las
variedades anatomicas del mismo. De ellos, dos pacientes tenian
menos de 1 dia de vida (2. y 18 horas), un caso de 20 dias y
finalmente 1 caso de 3 meses que presentaba ademds,
persistencia del canal atrioventricular tipo | y dextrocardia.

CARDIOPATIAS OBSTRUCTIVAS AISLADAS:

Se incluyeron en este grupo las cardiopatias congenitas caracterizadas
Unicamente por obstruccion a la entrada o salida de sangre al
corazon, es decir, sin derivacion de izquierda a derecha (ver cuadro
No. 3). En este grupo de cardiopatias se encontraron 13 casos {4 o/o
del total de cardiopatias); en 5 de ellos se hizo diagnostico de

2.1

2.2

23

- estenosis -aortica; en 2 casos de estenosis pulmonar; en 2 casos de
~ . deble lesion-valvular; y 4 casos de coartacion de la aorta.

-Estenosis adrtica aislada:

- -Esta anomalia obstructiva aislada se encontré en 3 pacientes del

sexo masculino y 2 del sexo femenino. La edad minima fue de
3 dias y la maxima de 5 meses.

Estenosis 'pulmonar aislada:

Se hizo el diagnostico de este tipo de cardiopatia en 2 pacientes
del sexo masculino de. 8 y 9 -afios de edad..

Dobie lesién valvular:

Se encontraron 2 casos con doble lesion obstructiva valvular,
ambos consistentes en estenosis pulmonar y estenosis
tricuspidea, Estos fueron: una paciente de 10 meses de edad y

k53
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1 pagiente de 4 afios de edad. En uno de los casos habia
ademas, agenesia de la arteria pulmonar izquierda y -en el otro,
un aneurisma del seno de Valsalva.

2.4 Coartacién de la aorta:
Esta anomalia como lesion obstructiva aislada se presento en 4
€asos. T.res’due los 4 pacientes pertenecieron al sexo masculino;
la edad minima fue de 45 dias y la maxima de 32 afios, Dos
casos fueron coartaciones preductales de la aorta o tipo infantil
y 2 casos fueron de coartacion postductal o de tipo adulto,
Solamen,te 1 paciente de 6 afios de edad fue sometida a
correccion quirdrgica.
CUADRO No. 3
CARDIOPATIAS CONGENITAS
HOSPITAL, ROOSEVELT 1958-1970
Cardiopaf) hs Obstructivas Aisladas
Frecuencia, Tipos y Distribucién .
5 £ 3 w
< . a :5 — cl8 8
i) 8 $ = R 8
: g 22 8% 3
2 2 2 8>  §= -
< w il (a] 8 B §
1958 - - - - -
1959 - - R - -
1960 - - - - -
1961 - 1 - 2
1962 - - - 1 Yo-
1963 1 - 1 ’ e 2}
1964 1 o - 1 2
1965 - .. ) 1 - 1
1966 - - - 1 1.
1967 - - - 1 1
1968 3 - - - 3
1969 - 1 - - 1t
1970 - - - - -
TOTAL: 5 2 2 4 13
Sexo M: 3 2 1 3 9
Sexo F: 2 - 1 1 4
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3..  CARDIOPATIAS COMBINADAS CON TRANSPOSICION DE LOS
GRANDES VASOS: : o

_Patologia de las obstrucciones combinadas con derivaciones:

Cuando la obstruccion a la entrada o salida de sangre en el corazon se
halla asociada con una derivacion, los efectos hemodinamicos de esta
asociacion, son el resultado de la suma de cada una de ellas.

Segln  Lev (15) se deflne como transposicion de los troncos

la anomalia en la cual la aorta o su remanente se halla

arteriales,
la arteria

anormalmente . .colocada en relacion con el tronco de
pulmonar o su.remanente. En la mayoria de los casos, los troncos
arteriales se originan anormalmente en relacion con las camaras car-
diacas de las que nacen normalmente. Esta deﬁmc:on es correcta pa—
ra aquellos corazones que se encuentran en posicion normal, con el
vértice cardiaco dirigido hacia la izquierda y donde las auriculas y los
ventriculos se corresponden -anatoémicamente. Dicho de otra manera,
la auricula derecha morfoldgicamente identificada esta en comunica ~
cion con el ventriculo derecho merfologico, y la auricula izquierda y
el ventriculo izquierdo se corresponden morfoldgicamente.,

De 319 casos de cardiopatias congénitas, se encontraron 47 casos
(14.6 0/0) con lesiones combinadas con transposicion de los grandes
vasos (ver Cuadro No. 4). En 32 casos se hizo el diégnéstico de
tetralogna de Fallot; en 3 casos de transposicion y coartacion de la
aorta; y 9 casos se diagnosticaron como transposicion simple. En este
~grupo_se incluyeron los casos con atresia mitral asociada -con
transposicion de grandes vasos. Es necesario hacer notar gue otros ca-
sos con lesion atrésica o ‘estenotica de la valvula mitral, no se han in-

cluido en este grupo, por carecer de transposicion de los grandes va-

sos y seran presentados mas adelante.

3.1 Tetralogia de Fallot

Se encontraron 32 casos de tetralogia de Fallot. Diez y siete
pacientes fueron de sexo masculino y 15 de sexo femenino, l-a
edad de estos nifios cuando ocurrio la muerte fue: 8 en la
epoca.neonatal; 13 casos entre 1 mes y un afio de edad; 3 nifios

entre 1 y 5 afios de edad; y 8 nifios mayores de b afios. Se
sometieron a intervencion - quirGrgica 6 pacientes, habiendo
fallecido 4 en el post-operatorio inmediato y los otros dos,
varios' afios después. Los 6 pacientes tuvieron como
‘procedimiento quirlrgico, la operacion tipo Blalock. En este
grupo 'sometido ‘a cirugfa, la lesion pulmonar fue de tipo atresia
" en'5 casos, uno de ellos asociado con ‘drenaje andmalo‘de las venas
pulmonares a laauricula derecha, Enotro caso, la atresia de la valvula
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pulmonar estaba asociada con hipoplasia de la arteria puimonar
Y sus'ramas, siendo las arterias bronquiales muy prominentes,

En un paciente de 24 dias de edad, de sexo fémenino con
,tetralogla de Fallot, se hlZO el diagnostico de mongolismo.

CUADRO No )
CARDIOPATIAS CONGENITAS
7 HQSPITAL ROOSEVELT 1958-1970

Cardiopatias Combinadas con Transposicién de.los Grandes Vasos
Frecuencia, Tipos y Distribucion

S5 c 5 ™

£

= 8 g 8 = S

_— Q Q ©

. 585 25 2 '3 8
i i) S0 e > ]

(i [ = < 2
1958 1 - - - 1
1959 3 1 2 - 6 -
1960 2 - 1 - -3
1961 - 1T =« - - 1
1962 3 - -2 1 6"
1963 5 - - - 5
1964 3 - - 3
1965 1 1 1 - 3
1966 3 - 1 - 4
1967 3 - 1 1 5
1968 5 - - 1 PP
1969 1 - 1 - Do
1970 2 - - - r2
TOTAL 32 3 . 9 3 47 (14.6 o/o)
Sexo M: 17 3 5
Sexo F: 15 - 4 3 ’ fg

3.2 Transposcion y coartacién de la aorta:

En este grupo se encontraron 3 pacientes con edad minima de
5 dias y méaxima de 9 meses, todos fueron pacientes de sexo
masculino., Es lmportante hacer notar que en un caso de este
.grupo. se encontré atresia de la valvula tricuspide como
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anomalia asociada. En otra parte de este trabajo, se informan
17 casos de atresia tricuspl'dea, en los cuales no existia
transposcion de los grandes vasos.

3.3 Transposicidon e los grandes vasos (Complejo de Taussig-Bing):

En este grupo de cardiopatias se encontraron 9 casos; con edad
minima de 27 horas y edad maxima de 4 meses. Pertenecieron
al sexo masculing 5 casos y 4 al sexo femenino.

La totalidad de los pacientes presentaban comunicacion interven-
tricular. y/o comunicacion interauricular, No hubo casos de trans-

posicion completa de los grandes vasos.

3.4 Atresia mitral:

Esta cardiopatia se encontro en 3 casos con transposcion de los
grandes vasos; con edades de 18 dias, 2 meses y 8 meses. Todos
los pacientes eran del sexo masculino.

CARDIOPATIAS COMBINADAS SIN TRANSPOSICION DE LOS
GRANDES VASOS:

En este grupo se incluyeron las cardiopatias congénitas caracterizadas
por presentar obstruccion y derivacion sin transposicion de los
grandes vasos. Se hace constar que algunos de los casos no mostraron
derivacion, pero debido a facilidad de presentacion en este informe,
se incluyeron bajo este titulo (ver cuadro No. 5).

CUADRO No. 5
CARDIOPATIAS CONGENITAS
HOSPITAL ROOSEVELT. 1958-1970

Cardiopatias Combinadas sin Transposicion de los Grandes Vasos
Frecuencia, Tipos y Distribucion

% ¢ 5 : c 8

g 5, B g 8

(= e Ec =28 4 S 8.

o a8 o683 © E h® S wm 2<

2 g EBE £z £g EE &t B8 I

< <& =i 8 <5 382 Ex P
1958 1 - - - i _ - 1
1959 1 - - - - ' 1 3
1960 3 - - . . N 3
1961 3 1 . ] 1 3 - 8
1962 - 1 1 - - ] 2
1963 1 2 1 - - - - 4
1964 3 - - 1 - . . 4
1965 2 3 - - 4 1 - 10
1966 - 1 1 3 - 1 - 6
1967 1 e - - 1 - - 2
1968 1 1 " . . - i} 3
1969 1 - - - 1 ) - 2
1970 - 1 - - 1 N ] 3
TOTAL:  17. ic 3 5 8 6 2 51
Sexo M: 12 6 1 37 5 4 2 34
Sexo F: 5 4 2 2 2 2 B 17

o
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De los 319 casos de cardiopatias congénitas, se encontraron 51 casos
(16.7 o/<_)) con lesiones combinadas sin transposicii‘iri de los grandes
vasos. Diez y siete pa'cientes,iem'an atresia tricuspidea, 10 fueron
diagnosticados como atresia-estenosis de la valvula pulmonar; 3 casos
de enfermedad de Ebstein (insercion baja de la valvula trichspide); 5
casos fueron diagnosticados como complejo de Eisenmenger; 2 casos
d? z-itresia o estenosis mitral y 2 casos de interrupcion del cayado
aortico.

4.1 Atresia tricusbl’dea:
. En este grupo se presentaron 17 casos: 12 de! sexo masculino y

5 dgl sexo femenino. Durante el periodo neonatal fallecieron 8
pacientes; en el primer afio de vida fallecieron 6 pacientes; 2
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pamentes eran menores de b-afios y solamente 1 paciente mayor

_de 5 afios. Como era de esperarse, esta anomalia necesita una

derivacion, para sobrevivir, ya sea comunicacion interauricular o
interventricular. Ambas comunicaciones se presentaron en 11
pacientes de este grupo. El caso de menor edad fue de 59 horas
y presentaba ademas, atresia esofagica vy ffstula
traqueoesofagica,

Enfermedad de Ebstein:

La implantacion baja.de la vélvula tricaspide fue diagnosticada

en 3 pacientes: uno del sexo masculino y 2 del sexo femenino.
Las edades fueron 5 meses, 21 meses y 20 afios,
respectivamente. En 2 pacientes habia comunicacion
interauricular o persistencia del conducto arterioso. Al paciente

de 21 meses, se le hizo operacion tipo Blalock y fallecio en el

postoperatorio inmediato.
Atresia o estenosis pulmonar:

En este grupo se encontraron 10 pacientes: 6 casos del sexo
masculino y 4 del sexo femenino. Tres pacientes fallecieron en
el periodo neonatal; 5 en el primer afio de vida; 1 paciente
fallecié antes de los 5 afios y 1 después de los 5 afios.

Cuando la lesion valvular fue de tipo atresia, habia persistencia

del conducto arterioso. La mayoria de estos pacientes tenian
comunicacion interauricular amplia y/o comunicacion
interventricular,

En 1 paciente de 31 dias de edad, de sexo masculino, la
estenosis pulmonar estaba asociada con atresia mitral,
comunicacion interauricular, comunicacion interventricula‘r y
dextrocardia. Se halld ademas un paciente masculino de 2 meses
de edad, con atresia pulmonar, comunicacién interauricular e
interventricular y dextrocardia, En este grupo de pacientes se
hizo diagnostico clinico de mongolismo en un caso de sexo
masculino, neonato.

Complejo de Eisenmenger:’

De las 51 cardiopatias combinadas, sin. transposicion de los
grandes vasos, - 5 fueron diagnosticadas como complejo de
Eisenmenger. Tres pacientes de sexo masculino, con edad
minima de 2 horas y maxima de 1 mes. Dos casos del sexo
femenino, de 2 y 4 meses de edad. En este tipo de anomalia, se

L
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incluyeron aquellos casos que presentaban una comunicacidn
interventricular con cabalgamiento de la aorta e hlpertrofla del
ventriculo derecho.

45 Atresia o estenosis mitral: .

En este grupo se presentaron 2 casos de 12 y 31 dias de edad,
ambos del sexo masculino. Un caso presentd estenosis mitral y
coartacion de la aorta y el otro, atresia mitral, dextrocardia y
comunicacion mteraurlcular e |nterventr|cular

4.6 Coartacion de la aorta, asociada con otras lesiones cardfacas de
tipo atrésico o derivativo:

Entre las cardiopatias obstructivas aisladas se han considerado
va, 4 casos de coartacion de la ‘aorta. En este grupo se
describen los casos de coartacion de la aorta sin transposicion
de los grandes vas&;’ asociados con otras lesiones de tipo
atrésico o derivativo. Se encontraron 6 casos en total: 4 del
sexo masculino y 2 deI sexo femenino. La edad minima fue de
3 dias y la maxima de 6 afios. La mitad de estos pacientes
fallecieron durante el periodo neonatal. El tipo de
malformaciones cardiacas asociadas fueron atresia tricuspidea
acompafiada de comunicacion interauricular e interventricular,
en un paciente de 3 dias de edad; estenosis mitral y
comunicacion interauricular en un caso de coartacion preductal;
comunicacion interventricular e interauricular amplia; y
finalmente, persistencia del conducto arterioso en una paciente
de 4 afios.

4.7 Interrupcién del arco abrtico: J) ,

. .
En este grupo se dlagnostlcaron 2 casos de |nterrupC|on del arco
aortico sin lesion valvular; ambos del sexo femenino. Uno de
estos pacientes fue +clasificado como el tipo B de Abbott y
contaba con 7 dias de edad; el otro paciente clasificaco como
tipo. C de Abbott, -tenia 15 dias de. edad.-Ambos casos
presentaban comunicacion interventricular (23):

OTRAS ANOMALIAS PRESENTES:

- Bajo este titulo se agrupan un total de 21 cardiopatias congenltas en

las: cuales se hizo el diagnostico de situs inversus total, dextrocardia y
ﬁbroelastosrs det endocarduo (ver cuadro No. B). 0

o
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CUADRO No. 6
CARDIOPATIAS CONGENITAS
HOSPITAL ROOSEVELT 1958-1970

Otras Anomalias Presentes
Frecuencia, Tipos y Distribucion

$= 3 8

£ S 3 -
5 o g £ [
< & a i 2
1958 - - -
1959 1 1 - 2
1960 - 1 - 1
1961 1 1 1 3
1962 1 - 1 2
1963 - 2 1 3
1964 1 - 2 3
1965 - 1 1
1966 - - 1 1
1967 - 1 1 2
1968 - 1 1 2

1969 - 1 - 1
1970 - - -
TOTAL 4 ) 8 21
Sexo M: 2 6 b 13
Sexo F: 2 3. 3 S

5.1 Situs inversus total:

Esta anomalia congenita comprende la presencia:del corazon en

el hemitorax derecho, con la punta dirigida hacia la derecha

{dextrocardia asociada a transposcion visceral en torax y

abdomen). En esta anomalia son menos frecuentes los defectos
. estructurales del:corazon, que en:los casos de la dextrocardia
" aislada (27) , ‘

En esta serie,- 4 pacientes presentaron situs. inversus: total, con
~-edad minima de ‘3 dias'y maxima de B meses. La. mitad de los
‘pacientes pertenecian a cada sexo. En-un paciente de 4 meses
de edad se encontré ademas atresia tricuspidea 'y atresia
pulmonar, comunicacion interausicular e interventricular y
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persistencia del conducto:arterioso. En este grupo de pacientes
se hizo diagnostico clinico y anatomapatologico de mongolismo
en un caso, de sexo femenino, de 3 dias de edad.

5.2 Dextrocardia:

Esta anomalia se presentd en 9 casos: 6 de ellos del sexo
masculino - y 3 del sexo femenino. Cinco pacientes
fallecieron en el periodo neonatal; 1 paciente fallecio al tercer
mes de edad y el otro, en el primer afio de vida. Se hizo
diagndstico de corazéon biloecular, con valvula
auriculoventricular -Unica y tronco comin, en un paciente de
sexo masculino y 3 meses de edad. Finalmente, 2 casos
mostraron lesiones valvulares asociadas, 1 con estenosis
pulmonar y atresia mitral y otro con .estenosis aortica.

5.3 Fibroelastosis del endocardio:

Esta anomalia fue ;tﬁagnosticada en 8 pacientes del total de 21
que presentaron otras anomalias (cuadro No. 6). Cinco casos
pertenecian al sexo masculino y 3 al sexo femenino, La edad
minima fue de 2 horas y la maxima de 18 meses. Solamente 2
pacientes fallecieron en el periodo neonatal, 3 pacientes
fallecieron antes de los 6 meses de edad y los 3 ultimos, entre
los 14 y 18 meses. Caso interesante, 1 paciente de sexo
masculino de 14 meses de edad, tuvo ‘como lesion asociada,

desembocadura de la vena cava inferior en la arteria pulmonar

" derecha. :

SINDROME DE LEV:

La hipoplasia del corazon izquierdo ‘es un térming preconizqdo por
Lev (6 y 15); para describir un grupo de anomalias congénitas

.cardiacas que tienen como comin denominador el hecho de presentar

una lesion de tipo obst;ucmvo ya sea atresia 0 estenosis- en el lado

izquierdo del . corazon, sin comunicacion  interventricular o

transposmlon de ‘tos grandes vasos.

El grado de hipoplasia del lado izquierdo-del c¢orazon; varia desde un
ventriculo reducido a un vestigio, que se identifica como tal en los
casos extremos por estudio microscopico de cortes seriados, hasta los
casos en los cuales el ventricuio izquierdo se identifica
macroscopicamente con facilidad. Los casos extremos ‘de ventriculo
izquierdo hipoplasico {ventriculo. izquierdo microscépico) estan

“asociados con atresia de.las.valvulas aortica y mitral. (11 16, 17, 18,

20, 22 y 29).

- e ——— st A o
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En todos los casos de Sindrome de Lev (hipoplasia del corazon
|zquuerdo) la arteria pulmonar se presenta grande y dilatada y el
ventriculo derecho esta también dilatado e hipertrofiado. Por otra
parte, el foramen oval puede estar patente o sellado.

Por definicion, este sindrome incluye una gran varledad de anomalias
congénitas cardiacas; sin embargo, de acuerdo con Castro y Singer (4)
es necesario circunscribir el nombre de Sindrome de Lev, unicamente
a las anomalias congenitas del lado izquierdo del corazon que estén
caracterizadas por atresia o estenosis de la valvula aortica, de la
valvula mitral o de ambas valvulas asociadas; excluyendose todas
aquellas anomalias de la aorta. ascendente y del arco aortico, con
atencion a las diferencias del origen embrioldgico de estas estructuras
anatomicas, asi como por sus manifestaciones clinicas, tratamiento y
pronostico diferentes. (11, 13, 20, 21, 22).

Hasta hace poco tiempo, el compiejo de sindrome h|poplast|co del
ventriculo izquierdo fue considerado como una entidad clinica
extremadamente rara, 1o cual se confirmoé en la revision exhaustiva de
la literatura, realizada en la preparacion de este trabajo (10, 13, 14,
16, 17,.18, 20, 22). ~

Con la limitacioén anteriormente mencionada, tres autores informaron
el mayor namero de casos, Nadas (2 2) comunico 101 casos entre los
cuales incluyd 77 anomalias del- arco aortico. Watson y Rowe (29)
comunicaron 43 casos de lesiones de la valvulaadrtica y mitral o
_ambas. Castro y Singer (4) copilaron 43 casos en el Texas Children’s
Hospital de Houston, Texas. Los casos de Watson y. Rowe, Castro y
Singer representan las dos series mas grandes de este tipo de
anomalias.

El presente trabajo. tiene por objeto informar de los 43 casos de
. Sindrome de Lev, recopilados por Castro y Singer en un perlodo de
11 afios y los 6 casos encontrados entre las anomalias congénitas
_ cardiacas en el Departamento de Patologia de la Facultad de Ciencias
Médicas en el Hospital Roosevelt de Guatemala en los Ultimos 12
afios. EI Sindrome de Lev representa el 1.86 o/o de las cardiopatias
congénitas’ observadas en el Hospital Roosevelt -en et estudio
anatomopatologico del presente trabajo.

6:1 - Resultados:

De |os casos de hipoplasia del corazon IZQUIeI‘dO 43 pertenecen
al Texas Children’s Hospital y -6 del Hospital Roosevelt de
Guatemala. - Fueron - clasificados en' 6 grupos de acuerdo con
Nichols vy colaboradores (21). Se exponen a continuacion en

6.2

forma grafica los 6 grupos de la clasificacion mencionada o
luego se analizan los. resultados.

Grupo 'lA"
Estenosis. congénita  de la valvula adrtica aislada, supra vy

subvalvular, con o sin esclerosis del endocardio, ventriculo
izquierdo hipoplastico, normal o hipertrofiado.

vCs SPV

¥
#

~
' ! L

ARTERIA /J

PULMONAR . _ AORTA

1
¢

DUCTUS ARTERIOSUS

De este grupo se encontraron 14 casos: 7 masculinos y 7
fememnos “todos del “Texas Children’s.

La edad minima.de sobrevida de los pacientes fue de 6 diasy
la -maxima de 13 afios, con vida media de:5 meses, inciuyendo
los casos que tuvieron tratamiento guirurgico de: la estenosis. El
presente grupo incluye una paciente de 13 afios que tenia

.progeria,. en-la cual se asume que la lesion valvular fue

adquirida, secundaria al proceso arteriosclerotico, envolviendo Ia
valvula aortica. La arteriosclerosis fue severa en la aorta.

.
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La esclerosis-del - endocardio estuvo presente-en 6 pacientes;
siendo lesion focal en dos y difusa en 4 casos. Es interesante
hacer notar que los pacientes que tenian la forma difusa de

esclerosis del endocardio, vivieron menos de T mes.

En- este grupo no se encontro infarto remente 0 ant|guo del

‘ mlocardso

6.3

Grupo "B"-:
Estenosis congenita de la valvula aortica, supra o subvalvular,

con valvula mitral estenotica o pequefia, con o sin esclerosis del
endocardio y ventriculo izquierdo normal o hipoplasico.

vCs SPV

VT, 14=VM=

n

/r] AORTA
/I

DUCTUS ARTERIOSUS

'ARTERIA
PULMONAR

De este grupo se encontraron 11 casos: 9 del Texas Children’s:
5 masculinos y 4 femeninos, Dos casos del Hospital :Roosevelt:
1 mascuhno v 1 fememno, ~ «

La edad minima de sobrevida en este grupo de.pacientes fue de
40 minutos y el maximo de 9 afios. El paciente que vivio 40
"mlnutos pertenece a la serie del -Hospital Roosevelt vy presentaba

“-ademas, agenesia del hem|d|afragma ‘izquierdo  con eventracion

del higado y herniacion del estomago, bazo e intestiho al torax v

LBt
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- franca hipoplasia del pulmdn izquierdo.

Casi la mitad ‘de los pacientes vivieron mas de-3 meses. Entre
los casos del Texas Children’s Hospital. se efectud correccion
‘quirurgica del defecto en 5 pacientes. Uno fallecid a la edad de
6 semanas y el otro a la edad de 1 mes. Esclerosis del
endocardio estuvo presente en 4 casos, ademas en otros 2
pacientes se hizo el diagnostico del infarto del miocardio,
siendo este Ultimo clasificado como reciente en uno y como
antiguo en otro.

Grupo “C’":
Estenosis congenita de la valvula adrtica y atresia de la valvula

mitral, con o sin esclerosis del endocardio, ventriculo izquierdo
normal o hipoplasice.

%" ves sPV

VT

ARTERIA «

PULMONAR AORTA

DUCTUS ARTERIOSUS

De este grupo se encontraron 3 casos: .'2"mascurinos y 1

femenino, pertenecientes todos a ia série del Hospital Roosevelt.
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La edad minima de sobrevida fue de 3 horas y la maxima de 12
horas. Los 3 casos del presente grupo presentaban anomalias
congeénitas extracardiacas asociadas. En .un paciente masculino
se- observo escroto bifido, ano imperforado, agenesia de las vias
biliares extra e intrahepaticas, agenesia del rifion. izquierdo y en
el otro también de sexo masculino se encontrd agenesia del
tabique nasal, acortamiento del- espacio interocular y agenesia
del pabellon auricular izquierdo. La paciente de sexo femenino
present0 Unicamente atresia de las fosas nasales. Los tres casos
presentaban hipoplasia del ventriculo -izquierdo, pero en
ninguno se menciona la presencia de esclerosis del endocardio o
infarto del miocardio. '

Grupo “D":
Atresia de la valvula aortica con valvula mitral estendtica o

pequefia, con o sin esclerosis del endocardio, ventriculo
izquierdo normal o hipoplasico.

ves SPV

vT

VP _ VA

v § / AORTA
ARTERIA /

PULMONAR

’ T DUCTUS ARTERIOSUS

En este. grupo se. encontraron 12 casos: 7 kmasg:ulinos, 4
femeninos y 1 de sexo desconocido. Todos pertenecientes al
Texas Children’s Hospital,.

“La edad minima de. sobrevida fue de 2 dias v e! maximo de 2
meses; las 3/4 partes de elios vivieron menos de 15 dias. Solo

6.6
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un paciente obtuvo tratamiento quirlrgico y fallecié a la edad
de 1 mes. En 2 casos se encontrd esclerosis del endocardio y en
el otro infarto del miocardio. '

Grupo “E"™:

Atresla de valvula adrtica y valvula mitral, con hipoplasia del
ventriculo izquierdo.

vCs SPV

VT VM

AORTA
ARTERIA
PULMONAR

DUCTUS ARTERIOSUS

¥
g

De "este grupo ‘se encontraron 5 casos: 4 masculinos v 1
femenino, todos del Texas Children’s. ’ '

¥

La egafi minima de sobrevida de estos pacientes fue de 1 dia y
la maxima de 3 meses. Todos los pacientes que vivieron 3 meses

",fueron sometidos a interverncion quirlirgica, consistente en

'formar un' defecto en el septum interauricular. Los no
Intervenidos vivieron menos de 13 dias, El ventriculo izquierdo
.estuvo reducido a una pequefia camara incorporada dentro de la

pared del ventriculo derecho hipertrofiado. No se encontro
e§clerosis del ‘endocardio, ni infartos del’ micardio.

[
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6.7 Grupo “F™:

Atresia de valvula adrtica 'y de valvula mitral con ventriculo
izquierdo ausente. :

vCs : SPV

vT
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ARTERIA
PULMONAR

|
/

AORTA

DUCTUS ARTERIOSUS

De este grupo se encontraron 4 casos: 2 masculinos y 1
femenino en el Texas Children’s; y 1 masculino en el Hospital
Roosevelt. '

Los pacientes falletieron a la edad de 1 dfa, 6 diasy 1 mes en
el Texas Children’s Hospital y en Guatemala, 1 dia de edad, no
fue posible identificar el ventrlculo izquierdo, aunque se hace
constar que no se Ilevaron a cabo seccmnes mlcroscoplcas

La reIacién de foramen oval con los diferentes grupos fue
variable. En los 14 casos. del grupo A, estuvo cerrado en 11,
cuyas edades variaron entre 4 semanas y 14 anos En el grupo
“E”, foramen oval anatomlcamente estaba abierto en 4 casos
cuyas edades oscilaron de 1 a 3 meses. En el grupo “D”,

foramen oval estaba ‘cerrado en. 3 casos: de 2, 2y 6 dias de

" edad respectxvamente, abierto anatomlcamente en dos casos de

2 y 4 dias de edad respectivamente. En el grupo “F", solo en 1
caso de 6 dias de edad, el foramen ova! °s+aba abierto

AN}

como sindrome de Lev, grupo “'F" de la clasificacion de Nichols.
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anatomicamente.

En la serie de 6 casos del Hospital: Roosevelt, el foramen oval
estaba abierto en 4 pacientes: Grupo.'F" 1,.de 1 dia de edad;
Grupo “'C": 2 de 11 y 12 horas de edad; Grupo “B": 1 caso de
40 minutos de nacido.

El conducto arterioso se encontraba permeable en 31 casos del
Texas Children’s Hospital y 4 casos del Hospital Roosevelt de
Guatemala y obliterado en 11 casos de Texas Children's
Hospital y 2 casos del Hospital Roosevelt.

RESUMEN DE LOS CASOS DE SINDROME DE LEV (ventrfculo izquierdo
hipoplésico) OBSERVAD%N EL DEPARTAMENTO DE PATOLOGIA
DE LA FACULTAD DE CIEKIbIAS MEDICAS — HOSPITAL ROOSEVELT
DE GUATEMALA

De este cardiopatia se encontraron 6 casos, en la serie de 7.119
necropsias realizadas en urf periodo de 12 afios en el Departamento de
Patologia de la Facultad de Ciencias Médicas en el Hospital Roosevelt. A
continuacion se hace un resumen de cada caso.

Primer caso: A 61-1897 .

Recien nacido, de sexo masculino, de 1 dia y 6 horas de edad,
ingresado’ al Hospital poi haber nacido en condiciones %epticas. Al examen
fisico, el nifio se encuentra en aparentes buenas condigibnes fisicas, con un
peso de 6 Ibs. 9 onzas. Pocas horas después de su ingreso, el nifio presento
polipnea, ligera retraccion .subcostal, piel palida y ‘a la auscultacion los
campos puimonares fueron considerados como normales. Un estudio
radiografico del torax tomado en posicion anteroposterior, fue interpretado
como proceso de tipo bronconeumonico.

Los hallazgos de necropsia fueron: atresia de valvula aortica, atresia
de valvula mitral y atresia' de ventriculo izquierdo; ademas comunicacion

‘interauricular amplia, ductus permeable amplio y agenesia del bazo.

La mal formacion congénita del corazon en este caso fue clasificada
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Segundo caso: A 65-3581

Recién nacido de sexo masculino, de 11 horas de edad, producto de
embarazo en el curso de la 38a. semana, hijo de mgdre primigesta de 1E,3
afios, sin control prenatal, producto de parto eutpOc%co simple. R?spiro
después de 8 minutos de respiracion asistida; no llord, ni tuvo movimientos
activos. Se evalud como Apgar 2.

Al examen fisico; nifio de 7 Ibs. 2 onzas de peso, flacido, hipotonico,
inactivo. Presenta bradipnea, aleteo nasal, tiraje supra-esternal y subcostal,
bradicardia de 75 por minuto. Ausencia de reflejos de Moro, succion y
prehension. Presento ano imperforado. Evoluciono con cianosis y estertores
gruesos en ambos campos pulmonares.

Después de estudio anatomopatologico, este caso fue considerado
como sindrome de Lev, grupo "C” de la clasificacion de Nichols,
.presentando ademas otras anomalias congenitas tales como agenesia de vias
biliares extra e intrahepaticas, agenesia de rifion izquierdo, ano imperforado
tipo 11 y escroto bifido. ) '

Tercer caso: A 65-3867

Recién nacido de sexo femenino, de 3 horas de edad, producto de
embarazo a término y nacido de parto eutocico simple atendido en el
Hospital' Roosevelt. El examen fisico mostro una ‘nifia con cianosis,
respiracion irregular con periodos de apnea, bradicardia de 88 por minuto,
con ritmo cardiaco irregular pero sin soplos, El ojo izquierdo era pequefio.
Presento fosa nasal Unica que permitia el paso de una sonda pequefia; la
boca desviada a la izquierda, el pabellon auricular izquierdo estaba ausente
y el derecho era de formacion anormal. Presento pie equino varus.

A este paciente se-le hizo diagnostico clinico de anomalias congenitas
ndltiples y mongolismo. S

El diagnostico anatomico final en este caso fue de sindrome de Lev,
grupo “C” de la clasificacion de Nichols. Ademas agenesia del hemisferio
cerebral izquierdo y del cuerpo calloso, y poroencefalia, '

Cuarto caso: A 65-4056

Recién nacido, de sexo masculino, de 1 mes de edad, referido del
Hospital Nacional de Retalhuleu por cianosis en cara y extremidades desde
el nacimiento. El nifio fue producto de un embarazo a término, nacido de
un parto eutocico ‘simple.” Al examen fisico el nifio presentd cianosis
peribucal y en las 4 ‘extremidades. El corazon con frecuencia de 98 por
minuto. No se describieron soplos. Se le alimento por sonda nasogastrica,
por deficiente succion. v
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Presento una deposicion hemorragica. La cianosis se intensificaba con

el esfuerzo. A este paciente se le hizo un diagnostico clinico de tetralogia
de Fallot,

El diagndstico anatomico final fue de sindrome de Lev, grupo “B” de

la clasificacion de Nichols con fibroelastosis del endocardio,

Quinto caso: A 69-7289

Recién nacido de sexo masculino, dé 12 horas de edad, producto de
embarazo en Ia 39 semana por Uitima regla; nacido de un parto eutocico
simple atendido en el Hospital Roosevelt,

‘ El examen fisico mostro un recién nacido con cianosis y flacidez
generalizada, ausencia de reflejos, con_aleteo nasal y tiraje intercostal. Se
ausculto soplo cardiaco holosistdlico grado IH vy frecuencia cardiaca de

100x’, ‘

El nifio evoluciono mal%?ﬁiantuvo la boca abierta y respiraba a traveés
de ella. Se tuvo la impresion clinica de atresia esofagica, la cual se descartd
por estudio radiografico del esofago con trago de bario. Se comprobo
obstruccion de las coanas a nivel posterior. . Después de responder el
tratamiento de 3 paros cardiorespiratorios, el nifio fallecio, o

*
'E_I _digognostico anatbmicc}) final de este caso fue de cardiopatia
ccongenita: sindrome de Lev, grupo “C” de la clasificacidn de Nichois,

Sexto caso: A 70-7443

~ Recién nacido de sexo femenino, de 40 minutos de edad, nacida de

" parto eutocico simple. Pesé al nacer ‘5 libras 10 onzas. Presento asfixia. por

lo que se aplicaron medidas de resucitacién consistentés ‘en “intgbacién
endotraqueal y oxigeno. Se ausculto corazon normal. Respird solo 10 veces
aproximadamente. ' '

El diagnostico clinico fue de anoxia cerebral 'y ruptura de la traquea
al intubar (?). o o

El diagnostico ‘anatdmico final: sindrome de Lev. ‘grupo\ "B” de la
clasificacion de Nichols. Ademas agenesia del hemidiafragma izquierdo, con
herniacion de higado, estomago, bazo e intenstino al torax,
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1IV: SUMARIO

El material del presente estudio esta constituido por 319 casos de
cadiopatias congénitas, diagnosticadas en el examen postmortem, de un
total de 7.119 protocolos de necropsias realizadas en (.el Departamento de
Patologia de la Facuitad de Ciencias Médicas en el Hospital Roosevelt.

‘La relacion entre necropsias revisadas y cardio!)atl'as congenitas
“diagnosticadas, representa el 4.5 o/o. E’sta frecuencia es Ilgeramen'te mayor
que la informada por Fernandez M(-indla (7) y por AI\{arado Mollinedo (1)
‘para Guatemala, y White (7) para Mexico y Estados Unidos.

Sin embargo, estas cifras no reflejan la realidad nacional en cuanto a
\car'diopatl'as congénitas se refiere, por cuanto que no se ha Ilevido a ca.l?o
estudio postmortem al total de pacientes fallecidos, y los nifios recien
nacidos que reciben atencion en el Hospital Rooseveljt, son una minoria de
los ' nifios que nacen en Guatemala: No es _pogble establecer otras
comparaciones, dado que en la revision de la literatura no se encontro

ningun trabajo similar.

En relacion a cardiopatias congénitas y mongolismo diagnosticado
clinica y anatomopatologicamente, en la serie de 319 casos, 19 (5.9 o/o)
‘cardiopatfas estaban asociadas con mongolismo.

Las eardiopatias mas frecuentemente asociadas al sindrome de_DO\{v'n,
fueron la comunicacion interauricular (6 casos} y la  comunicacion
interventricutar (5 casos), contando ademas 4 casos de defectos sep:tales
tanto auriculares como ventriculares. En total, afectando al t_ab|que
interauricular e interventricular, se encontraro’n 156 casos, es decir, 3/4
partes de las cardiopatias asociadas con el sindrome de Down, fueron
defectos del tabique.

En un estudio de 50 nifios mejicanos con sindrome de Down'(3), se
informa que casi la mitad de los pacientes presentaban cardiopatia
congénita, advirtiendose que las mas frecuentes son las que afectan el
tabique auricular y ventricular.

De esta serie de 319 casos de cardiopatias congénitas, 113;(34.2 o/o)
nifios fallecieron en el periodo qeqnatah
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Comunicacion interauricular 43 casos
Comunicacion interventricular : . 16 casos
Tetralogia de Fallot .9 casos
Atresia tricuspide: 9 casos
Transposicion de grandes vasos = .8 casos
Defectos septales mixtos , ; 8 casos
Sindrome de Lev 6 casos
Dextrocardia 5 casos
Persistencia del canal atrioventricular . 4 casos
Coartacion de la aorta 3 casos
Atresia de la valvula pulmonar ' 2 casos

La causa de muerte en la mayor parte de estos pacientes fue atribuida
a procesos infecciosos como bronconeumonta, '

Los datos anteriores representan el 14.5 0/o de neonatos con defectos
interventriculares; el 7.3 o/o&q?;n transposicion de los grandes vasos yel 54
o/o con atresia mitral y/o aortfca, Estos valores son muy semejantes con los
hallazgos de otros autores en cuanto al defecto interventricular (20), siendo
los casos de transposicién de los grandes vasos, coartacion de la aorta y
atresia - mitral y/o adrtica, menos frecuentes. que los. comunicados por
Mehrizi (20), en el estudio de necropsias realizade en 170 casos de
cardiopatias congenitas fallecidos en el periodo neonatal. Es conveniente
sefialar que la muestra de Mehrizi estaba constituida -exclusivamente por
cardidpatas. De 319 cardiopatias congeénitas, 188 correspondieron a
defectos septales aislados con derivacion de izquierda a derecha; el mayor
namero de los defectos septales, correspondi6 a la comunicacion
interauricular {45.7 o/o) con ligera predominancia de sexo femenino. Estos
hallazgos confirmaron las afirmaciones de otros -autores, en cuanto a |a
predominancia de comunicacidon interauricular, comparadg en otros tipos de
cardiopatias congénitas (1,3,7,9,19,25,26). El paciente con esta cardiopatia
congénita de mayor edad en esta serie tenia 56 afios,

De las 319 cardiopatigs congénitas encontradas en esta serie, el 60
o/o aproximadamente correspondieron a pacientes del sexo masculino, Hay
que repetir aqui que la muestra de necropsias revisadas fue también mayor
para el sexo masculino (ver Cuadro No.1).

La tetralogia de Fallot constituyé un 1o ofo de las cardiopatias
encontradas en esta serie. Otros autores como Guzman (12) 'y Sanchez
Gonzalez (24) en Guatemala, comunicaron frecuencia de 8.56 o/o y 6.75
o/o respectivamente en series estudiadas clinicamente, algunos con
confirmacion postmortem; pero ninguna serie con un numero de casos que
Hegara a 100. En Norteamérica, Nadas (22) informé una frecuencia
aproximada del 15 0/0, en una serie de estudios postmortem.
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En los casos de sindrome de Lev (ventriculo izquierdo hipoplasico), .
peso de los nifios del presente estudio estuvo dentro.de los limites normales y
el nacimiento fue referido en la totalidad como un hecho normal. Esto esta de
acuerdo con los autores gue suponen que el nifio no es molestado por.su
cardiopatia, durante la vida intrauterina (11, 13, 16). ,

En los casos comunicados aqui, los S|gnos clnmcos tomaron

rapldamente el aspecto de cardiopatia cianogena, hablendose hechor
diagnostico en un caso de tetralogia de Fallot.. Solamente .un caso tuvo
estudio radlograﬂco del torax, donde se pudo ver un mfnltrado de . tipo
bronconeumonico. SR s

Un pacnente vivié 1 mes de edad y los cinco restantes entre 1 horay 1
dia. Esto esta de acuerdo con los autores que consideran el sindrome.de Lev,
como cardiopatia de muy breve sobrevida (11, 13, 16, 18, 22). - .

Todos los nifios de esta serie, con sindrome de  Lev, manifestaron
adinamia, colapso cardiocirculatorio con hipotermia y cianosis. El examen
fisico hace pensar.en una cardiopatia congenita cianogena con insuficiencia
cardiaca precoz y cardiomegalia (11, 13, 16, 18, 22). e

-Los examenes complementarios contribuye a establecer las bases para el
diagnostico diferencial. Para hacer el diagnostico diferencial, debe tenerse en
cuenta el retorno venoso.anomalo de las venas pulmonares.a auricula derecha,
la estenosis. pulmonar pura o la atresia de la valvula pulmonar, aunque estas
cardiopatias no dan cardiomegalia tan severa ni congestion pulmonar tan
marcada, como el sindrome de ventriculo izquierdo hlpoplasmo ‘

~Con mayor firmeza se. discute el diagnostico - diferencial - con

transposicién de los grandes vasos, mas ahora que ‘se :ha propuesto una

intervencion qunrurglca para el sindrome de Lev, en las pnmeras semanas de la
vida. . ' , .

De los 6 casos de sindrome de Lev, encontrados en Guatemala

solamente uno de ellos mostro esclerosis del endocardio; esta. proporCIon €s
casi-la misma en la casuistica del Texas Chrldren s Hospltal segun el informe
de Castro y: Singer (4)..

Con solo los hallazgos clinicos, no es posible establecer Ia frecuenma del
sindrome de Lev, puesto que si bien puede sospecharse por 10s signos clinicos,

electrocardlograflcos y radiologicos, la certeza se tiene hasta el momento.del.

estudio anatomopatologico. No hay uniformidad en.la literatura para_ la
clasmcacmn y terminologia del sindrome de Lev (13) .Basta .citar .como
ejemplo un importante. trabajo: realizado sobre 1.000 necropsias. que-dieron
170 infantes fallecidos durante los primeros 30 dias de vida. Se menciona-en
este trabajo, 11 o/o de casos con atresia de la valvula mitral o atresia de. la

k5]
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valvula aortica, que causaron la muerte entre el primero y séptimo dia de
vida, pero el autor no menciona en tales casos, la hipoplasia del ventriculo
izquierdo (20).

No existe acuerdo para la etiologia del sindrome de Lev. Desde el punto
de vista embriologico, pues existen varias hipotesis que no vamos a considerar
por la indole del presente trabajo. Se ha mencionado como causa el cierre
prematuro del foramen oval, con lo cual se suprime la derivacion de derecha a
izquierda, dando como consecuencia la hipoplasia dei corazon izquierdo. Sin
embargo, en casi todos los casos se encuentra una comunicacion interauricular
{22, 29). No puede afirmarse que la anomalia primaria se encuentre en la
valvula mitral por la falta de ectasia de la auricula; parece. mas razonable
pensar en la anomalia de la valvula aortica (valvulas semilunares) que presenta
el orificio aortico siempre reducido y/o sin comunicacion con los vestigios del
ventriculo izquierdo, lo que trae como consecuencia la hipoplasia del
ventriculo. La anormalidad es menos grave en la auricula izquierda, si es que
se presenta, debido a la comunicacion interauricular mas o menos amplia

(13). '
b

o & R & ° 4
De las 319 cardiopatias congenitas encontradas en esta revision, se
observaron con mayor frecuencia, las siguientes:

Comunicacion interauricular , .. ....... R 86 casos
Comunicacion mterventrlcular ,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,, 41 casos
Tetralogiade Fallot ....... 0 ....ccoeevuvconcncs cemeanen 32 casos
Persistencia del conducto arterioso ............. vwessesse. 27 casos
Defectos septales auriculo ventricu-

lares asociados . . o oo v v v e o it cocnn s onnt oo an s s ... 19 casos
‘Atresia tricuspidea ............... T, e 17 casos
Atresia-estenosis pulmonar ........... e 10 casos
Dextrocardia .. ........c.ccuuevoccaacsrcncasssnonaosso 9 casos
Transposicion de grandes vasos . ... .. ...oenecooosens Bl e nss 9 casos
Fibroeslastosisdelendocardio . . . .........ccvvveecoen U 8 casos
Atresia-estenosismitral ...............c00tiionns Pienoen 8 casos




1a.

2a.

3a,

4a,

5a. .
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V. CONCLUSIONES

La revision de 7.119 _protocoloes de necropsias del Hospital Roosevelt,
sin dlstlngo de sexo y edad, revelo 319 (7.7 o/o) cardiopatias
congenitas,

El nimero de cardiopatias congénitas encontradas por afio fue variable
e independiente del nimero de necropsias de nifios llevadas a cabo en
un aiio dado. -

El tipo de cardiopatia congénita por defecto septal con derivacion de
izquierda a derecha, encontrada con mas frecuencia fue la
comunicacion interauricular, 88 pamentes (46.7 o/o). Entre las 47
cardiopatias combinadas con transposicion de grandes vasos, fue mayor
frecuencia la tetralogia de Fallot que se encontrd en 32 pacientes.

Del grupo de 51 cardiopatias combinadas sin transposicion de grandes
vasos, la atresia tricuspidea se encontro en 17 pacientes.

La dextrocardia (9 casos)fuela cardiopatia méas frecuente entre las
cardiopatias agrupadas como otras anomalias presentes, que suman 21
casos donde se incluyen dextrocardia, situs inversus y fibroelastosis del
endocardio.

Entre las cardlopatlas obstructlvas aisladas (13 casos), la estenosis
adrtica se encontro con mas frecuencia {5 pacientes),

La frecuencia del-sindrome de Lev en esta serie de 319 cardiopatias
congeénitas fue de 6 casos {1.86 o/o).

El nombre de Smdrome de Ventriculo izquierdo hipoplasico debe
circunscribirse a los casos cuya lesion primaria se encuentra en el lado
izquierdo del corazon, ya sea a nivel de la valvula adrtica o de la valvula
mitral. :

Para tener un conocimiento mas exacto de las cardlopat:as congenitas
en Guatemala, se recomienda hacer estudio postmortem al mayor
ndmero de mortinatos y neonatos,

Es mandatorio conocer mejor los defectos cardlovasculares congeénitos,
ahora que es posnble hacer un dlagnostlco mas exacto y que se emplean
técnicas quururglcas de reparac:on que deben ejecutarse lo mas pronto
posible, en épocas cada vez mas tempranas de la vida. :

10.
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