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Caso Clinico

Mujer, 42 anos.
= (Gestante 33 + 5 sq.

Ecografia Fetal (21 sg):
- Sindrome de corazon izquierdo hipoplasico
- Estenosis mitral severa
- Hipoplasia de aorta preductal

Interrupcion de la ‘ Continuar,con la
gestacion gestacion
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Sindrome del VI Hipoplasico

Incidencia (infraestimada) Anatomia

« 2-3% de cardiopatias congénitas
« 2-3 casos por 10.000 nacidos/aino
EEUU.

Patogénesis - Idiopatica

« Hipotesis defectos anatomicos
«primarios»

« Asociado a: Sd. Turner (X0), Sd.
Jacobson (delecion distal de 11q),
trisomia 13 y 18.
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Diagnostico

+ Long. 0,427 cm

+ Long. 0,106 cm
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Fisiopatologia — Evolucion

» Ductus Arterioso y Foramen Oval Abiertos
* Resistencias Pulmonares Elevadas
* Periodo asintomatico

» «Luna de miel» muy breve (CIA no restrictiva)

"« Cierre Ductus Arterioso
* Disminuciéon Resistencias Pulmonares
* Periodo sintomatico
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Dificultad

Respiratoria

Acidosis ' Shock
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Oliguria Cardiogeénico
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Manifestaciones Clinicas

Distress
Respiratorio
' Hepatomegalia

Cianosis ,

o [
Extremidades ‘

Frias y pulsos
debiles
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Tratamiento

Médico

Prostaglandinas E1
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Etapa Il (3-6m) Glenn

Etapa Il (18-30m) Fontan
Trasplante cardiaco
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Quirurgico
Etapa | (RN) Norwood - Sano

Anastomosis

cotada  apa reconstruida

Vena cava

superior \ X
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pulmonar
derecha

Auricula
derecha

Auricula
derecha

Ventriculo
derecho
(Onico)
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Pronostico

Mortalidad

= Supervivencia a 5 anos (tras etapa l) 2> 70%
= Supervivencia (tras ler ano) =2 90%

= Mortalidad (etapa Il y Ill) = baja

Morbilidad

= | resistencia aerdbica

» Retraso desarrollo psicomotor
* Riesgo ACVyTEP

= Peor calidad de vida

= | Velocidad de crecimiento

Factores de Riesgo

Otras anomalias
cardiacas congénitas
cromosomopatias
RNPT y RNBP

| nivel socioeconomico
O, por membrana
extracorporea
Esternotomia media en
cirugia de Norwood.
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