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Caso clinico

Lactante de 15 meses traido a urgencias por fiebre.
Se objetiva SatO2 80%, auscultacion cardiaca con
soplos organicos, derivandolo a Cardiologia.

AP: Nacido en Argelia. Informe cardiologico a los 6

meses objetiva multiples malformaciones cardiacas.

EF. P:8,26 kg (p3-4) T:74,5cm (p7)
SatO2 80% (descenso hasta 65% con llanto intenso)
Buen estado general. Ligera cianosis central.
AC: Soplo pansistaolico IlI/VI, baja frecuencia,
multifocal, mayor intensidad en foco pulmonar.

ECG: QRS de 0,06 seq, voltaje normal y eje

eléctrico a +200°. X e
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Ecocardiograma-Doppler color
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Provenientes Venas Pulmonares

de los. Provenientes de los
Pulmones Pulmones

Valvula Mitral
Vena Cava

Superior
Valvula
Adrtica

Septo
Interventricular

Vena Cava

Inferior AD = Aorta

AP = Arteria Pulmonar
Al= Alrio |zquierdo
AD = Atrio Derscho
I sangre con poco OXIgeno v = Ventriculo lzquierdo
VD = Ventriculo Deracho

[l Sangre Rica en Oxigeno
Valvula Pulmonar

Transposicion de los Grandes Vasos

Vaso que Conecta
la Aérta y la Arteria Pulmonar

Abertura
Entre los
Atrios

AO = Aorta
AP = Arteria Pulmonar
Vasos en Posiciones Al = Atrio Izquierdo
Opuestas Il Sangre Rica en Oxigeno 1 _ (1o perecho
Il sangre con poco Oxigeno | = ventriculo izquierdo
Ml sangre Mezclada VD = Ventriculo Derecho
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ANGIO-TC toracoabdominal

ARCO AORTICO
NORMAL DERECHO

SINDROME DE HETEROTAXIA DERECHA

Heterotaxia, derivado del griego hetero,
gue significa «diferente» y taxi, que
significa «disposicion»t

Higado en delantal y asplenia
Arco aortico derecho y vasos salida en espejo
Aorta descendente localizacion derecha

Drenaje venoso pulmonar anémalo total
* Drenaje venoso izquierdo a TVBI

* Drenaje venoso derecho a vena porta
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Sindromes heterotaxia(t?

Sindrome asplenia

Sindrome poliesplenia

Situs ambiguo

Isomerismo auricular derecho

Isomerismo auricular izquierdo

Comunicacion AV

Valvula AV comun
Disbalanceada

Generalmente normal; valvulas AV
independientes

Ventriculos

Fisiologia ventriculo Unico

Generalmente normales

Anomalias venosas y
arteriales

TGAy DVPA total
Eje de cavas normal

Interrupcion VCI y continuacion con
sistema acigos

Anomalias
pulmonares

Isomorfismo bronquial derecho
2 pulmones trilobulados

Isomorfismo bronquial izquierdo
2 pulmones bilobulados

Anomalias
extratoracicas

Asplenia, malrotacion intestinal,
estomago hacia derecha, higado
simétrico (en delantal)

Poliesplenia, malrotacion
intestinal, higado invertido, atresia
biliar extrahepatica

Conduccion

Nodos sinusales y AV duales
Taquicardia supraventricular

Nodo sinusal ausente
Bloqueo cardiaco completo

Prondstico

Supervivencia 29%

Supervivencia 64%

.

Malformaciones cardiacas

graves presentes en 99%

Malformaciones cardiacas leves

presentes en 90%
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Sindromes heterotaxia(t?

Sindrome asplenia Sindrome poliesplenia
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Conclusiones

» La complejidad de la cardiopatia descrita es maxima, ya que
engloba defectos septales, defecto de grandes vasos, defecto de
drenajes venosos Yy fisiologia univentricular, todo ello unido a un
contexto de sindrome de asplenia.

» La importancia de la profilaxis antibiotica dada la situacion de
déficit inmunoldgico por la asplenia, con el consiguiente riesgo de
infeccidn por germenes capsulados.

» Se ha de tener en cuenta las posibles repercusiones en otros
sistemas (pulmonar, digestivo...)

» Siguientes pasos: toma de decisiones compartida para solicitar
posibilidades terapéuticas en otros hospitales de referencia a
nivel nacional o internacional.
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