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RESITEN
U1 oindreTn de ventriculo zquierdo Mpoptic so es e thnino verdo prre describir unn e
s wter, qua conoiebe en o inredascralie do oo estuctureo izquinrdes del coreeén v
cHyn fT mite comitn aa (n airecw coriron we aesicnacrs mitnel, resrhinnuo o cy vaz
Npapicaks on b sori Lepondoni y arco cariiso | B eindremo oo una do tae cardispatico
00 comenes, e/ 1 cuni tolo il desiyrailo €2 vn colo veniricelo. Sa cencitarn In 4in
mlimrmician coneita dol reeitn nocide, sa! eame 15-20% da oo muerisy durcnl la
SRa nzomeoal,
41 gh~thue drt artedio e o dn st o cormsrtomiomts clinfen do! $indroms de
Vamricihe zquictdo Fipoplisico en L oy neonaid pon esicblecer peuino cllniccs da
dreordnies (emprona y oy iomionio eparivno,
Tora izl elveia, Lo navianron oft (3T, rercapacdve oy exgedisnica ciinitos o § cooos
can derinucico ftaomopeigidmen del Sp. do wontriouis rquiords Ritupiisco on of
Visrnizl do Pedialrlc dal Cenbo adico Nocigrul Sigio I0U que ce precenimron durenis un
fsnado da G nos, analizanda les datoo elinicon de gubinods vy estudugs posimortzom,
!.a ettad d= 'oa peciantzo © au ingraso fud en promedio da 2 dizs (2-4 dice) con pradominio
do! cung incoulng ol uta rew-cion de 1000 eon el (o aino v poca proamoedio de 2,400 gr
(£00-41C0 gr). Mo o2 cncentrrron dotoo parincicios dz imporizncic en ninguno da leo
cinod, oo dicgnévocos a cu mgreco fueron: Sindroma de divcuitnd resp:ratoneg, caopsis ¥
enrdinpotin conpénin. Lo eded do inicio da les sintamcs, fud en promodio da 28 harus (204
hr); lon principaing cintomas fusron ditculied reagiralosic, dotos de Tllo cardizea v
cizwosis; el promedio de vido fd de 10 dizs (2-18 dias). Los esludics de gebinels
mestrinen  por redicloglc, cordiomopclic do grodo verichla (3 cotos) v odoiga
ecocordingrificos de ctrasia cérticn y ealanaaia milrol (2 ecoan). £ | frotcmianto de aates
poomatnn fud o oo do cpoyo con inctrgpicoo, furosomide y esichenciz mecanicn o o
vanlilecign. Ninguno recibio monzjo con proteglendina E4.
2 fao hoitarges anctomopntelégicoo, of sublipo cnatimico mao frecuanta fud o atresis
egriica on et 80% do loa ceees, siguiznde I ohrasic mitral v [z estencais migal (40%), e
camunicrnoidn intarouriculor y ol eenductn prinrioco parmesbio ce abeorvd an ol 80 % da
lag coeaa extudindas v o comunicacién intarvantriculer y el coyedo de 12 coria hipoplieico
nolo an ol 40%, la hipopiasia do la asrin cocondant~ oo ropoerisren en 3 cason (G0%)La
cousn del fallocimizanto fué choque cardioginico en todes loa pociantaa,
Ucdes la precentumisn da lno pelolsgls oo naccsaro qus en todo recién nacido sin
entzcedentzs pannatalzs da imnortencic, ottirdficon vy quo manifisote deotos de follc
cardizes, folla rospiraloric:, cionosis e hipoxemiz en elopoo temprancs, asi como
monhestooiones frogresivas do bojo gasto, deba fiincermes  sospecher esto pabotegia.
Gon cl apuyo da astudios do gabinale copacifcomaenty ecocordicgroma eo posibia roclizar
dicgnéstico tamprano para asteltecer ol tretamiants quinkrgico oporiune,




AXTTECEDENTES,

21 cintdrams do eorczén hpwiardo hipsuifcics oo of irnmino uscdo poro detoridir ol
especirum da uno muiTrmocitn cordicer eeRpAnn quo toana en eowmin verioo grodea da
introdeopmalio €2 ieg eciructuree zewiardro dal cerceén, Lo f2lic anetémica eentrel, en I
forme mes eaxin d2) cidremo, ca o pracancin g2 oirecic <o Io witivulz carlion, recuiinndo
cgn hipopintia do la corin cocondants y cree ciniico, €] venrioulo izquiondo ©o crotemim
higoplacico 6 cusantaq)
En oo pocioni=o quo euroon esn cirocio da ta vilvein oérlica pucda coaictr tambisn o
abrocin 6 antanooia do o vovu's mirel. El (lujo sistimico congulnee es mentenido por el
veniriculo darecho, vic [ orioria prlizonory en cendyeln grivriocs pamachio {$)
E! cindrama da corezén zcuiarde Gipopiisico es unn do loe mciformocicnas cartizesa
cangsnilos an In cunl cls aoy doconalle da un celo vonbioule. So eoncitor lo 4
moiformeeitn canpanils proconts en o infencin v reprecemin el 7.5% dz o enfermzdor
orrdices canganiln en of ropisn nocitdo v ol 15-25% do ins muariss durenta la {ora comany
& mue da vide.(2)
Ca zouardo o loo rocullzdos do loo coludino reclizodos por e programc de nifies
cordiopaine do Muave Inginiavn oxicle una provelancin dal 0.964M 000 nocidoo vivas, of
ectudio do Boiimerafechingten rmperia 0.287/000 nocidos vives, En Jldnico no
conocemas i proveionein axiclanid ca egin poiciogin.(2)
£n refecitn a oy moraganocls cin eo dacconseida poero o) porecer ¢ OTin €2 gangpita
cultocamion neeacive, coocifndees con 8y Tumer, trizamin 98, clicrocionos dol 8XC eomto
foloproaoncoiciia (2%) ¥ auconciz dol cunrpo colloco{ T946).(1)
etowicz raparin en unc caria d2 nacropaica da nifics con esia poiclogic reclizedo en el
Hoopitn) do Mifto do Fitladainiio v on et Koopiln! do [ Univerceided de Pennoyivenic an tn
paricde de 11 cfics,zcociacidn da Sx. VI Hipop'faica con Uicomin 18, tricomin 13, tricamin
24, G do Tumcr, Ba o Salih-benli-Oplls, 8 o Apert y B2 do HaltOnm, conoluycnde
qua aproximedoments el 28% de ou ssrie curoceEn con daséndanes gandiicos
cubyocaninn(3) -
En aectudics cnciomopoioifpicas oo subeolegorizon 4 subtipos ocnciémicos hroodoo an ln
mericiegin de loo vélvules dat eorszén izquisnde: 1.- colerosio adrtica y mitral, 2.~ otrecia
etrics ¥ mitrel, 3.- etrociz oiériicn y eotenocia mire! y 4.- ashonosio cériica y atresia miz).
Acocitndece o la sbrocia cofrcn, & moyer coverided do la hipopiosin da s coria
necandents eon {a cuc! ©2 encuaniro coocinda achn poivlegin demostmndo un didmatre do
cores oceondoni can sirecic cbrfice aa 2.9 mua miznirce qua eeit la astonocio sérdcn co
da 4 - 5 mm. El zrco da lo corie es hipoplésico o bien pusde ester inlerrumiido, aatoo
paciont2s curecn con conducto crimrions pormaabta y un forcmon ovc! rootrictive, 2o
miomo 89 repoeric qua toata ¢) cirio vy ventriculo izquierdo sa encusntrnn pegquaiios y can
datos de fibreziactosio. 82 acecia o aste padacimientn a olras molformecionao cardinces
lag comno & conanian toic! cnémela de venao pulmoneres, abreain dal c2no corancrio,
atrezin pulimoncr, conod curicu!d veniriculor eomplcto entra ores, ocf micmo Sohuor y
colchoredones roporion qua foo ertsring ceranarics ca encueentren estengocdas en ol §0%
<o leo pacientao en ¢) cubgrupo con oirecia cdrlico y eatenocio mitred, par olro lado lz2a
crnomealize coreacries con reres en pociantss con atresia edriica y ciresia mitre!.(4)
Ei reports dal Pregrenio regionel do cardispaticg infentitas da Nuava Ingloterms reveln qua
e gron moyorto de too pocientss qua padecen cota enfermadad, son pecientes de thrmning,
aulréficas, cin aniocadanias porinotc’ss do imparianciz, con cdecucdo Apger v oin dotos
dz hipodic porinatc!. (5)
La evalucidn da eatoa pacianteo es fatel, ebearvindoca qua musreh duranta los enas diza
o comanoos de necidoa eglo caincidizndo con el ctamre dal conducto crieroco &
comuticanién  intarcuriculer reclrictiva; e! curso es molo coh doccompznocoién




hotrodinamcn covern, con dotus do fzlic cardiees y galops ok of 60% do oo eocon,
hepstomegelia @ ingrrpiicoion yuguier, dificultcd reopirctoric sovers, coidooio matohélics,
Inporsatemiu,crenosic esn hiposomia covers v B conmigiionts hinoperivcitn curobral
denancadencrdaca lo rauvertz por colopeo enrdiovicoulsr, (8)

Lo hellezgos rodislépicos, ropasricden por Felgy demonré, qus ectoo pucicninn
preseaten errdisinegolin de grodos verichlze vy dolsa de edeme puiwmencr, (T
eirglrecardiagritienmanmio copln lo ruponiodo por Vo Rusden, ¢ §355 pracanion dalon do
mperinalia venliiculor doreshs, coa efe lweic o detoghs enina + 120% y $980°, ercoizinnio
-t 1 dareohe con [P ococuminads o izquomus miosdriien eon depmnign d2f cogmcnlo 97
principsimanta ecla Cilma Bolinego en Kiioa cont €ine L] canguets crizrices. (0)

by dicgnésiice punts hucorco por ulirccomdo prons’u! cprommodomants o oo 1848
cemons de gactoctdn, roparizndo Allan v colchorodoroy en uns serfa de 6030 emborozes
cu ciio focgo an Ly cusl, docoriben o idonlificon, (o poune canbroclilided dol vantriculs
rqulardo a lozo 22 somonno ds gastoeién, con posicrior esiudio @ s 32 comanco
damaotrando que of venitiouio no erecin, El dingnéniico proncial oo un salizzgoa (€)

El satmen feico do un neoancts con dificutiz d meopirctoric esvare, con clienoaicy grodoa
vorichiza de colcpen cordigvocoulor; no oo copocfico pore @i divgrésiicn, of ccludio do
grbinets du moyor rocolieisn pore ofechucr of dinpndclico, oo In coasendioprein, For bz
ercalpmie dolnickn que aparls damosirando ¢! coaducie wrioricco pennseals en el £0%
o oo cocoo, oof eomo (2 morfalepin del vanriows udords, lo cun! eo do pordouior
laparancin pore of vuizminnio quiringico do ealsa nreinnieg, {4)

El ertatericino exordiceo co un caludio qua ca var en circunioncics axcagoienctics por al
duito gue oo puste tanay coura el conducio arterioro.(4)

b mmoneio médico canoaly en montenar equilihrio Zeidobeoa, eotebiided homodintmicn
con opoyo do cmines y concefvar parmeabla ef conducto orisricto a baca doa infucién do
prozieglendine E9 v en cu caco vaniilzeién mzciinicr.(4). Par lo qua estoo pociznizo
cuanian con 3 epcienno de maencio, 1.- deo coparin , ?.- con racenchruceidn quintrpion on
coa Campoa y 3.- trenaplonta cardieco (50)

vicoo mibo de 30 cfies Lov docoriliid un grupo do corozanoo coh hipoplocio ventriculor
Brquizrda y dieminucitn daf Gecto €2 selide, mas terds an loo ‘700 no exisidn cin, unt
tarnpin quirérgico ceaeundo poro eata tipo do pocicntas qua curachen en forme Lhmpronc
con dotns d3 (©hin cordicen y roegirctona muriando durcntes al 1er mas d2 vido engrouetzring
cprrogiondn on $883 uno 8tenico qunirgica  innovocon: coancobldn y eondvecids por
Nenceod y sug colegos, ko euc! conaista en doos focaa: o primern (©sa pelicihe v con unn
capunds faze, r cucl e [o tSenica de Fonten medifiends, (2){(94)

Aporaciendo mdo orde uny innovectdn por Baellay y Lotes lindn clendo ectas ioo ploncros
doi clohancplonte do corczdn on recifén nocidoo con Su. da vendfovlo izguisrdo
aincphcico{2H48)

Dcdo qua ocla enomwlln cordlnes oo fek! ofn mansjo quirérgice o2 contomplon
conlroindicocianas poro cu reclizecian en pociznizo een carico cnomelins congénites y
con gron promaturar (monens do 34 comanao) ¥ con pacoe bafo (manas de 2000 gr), esino
dos {lamas ro 2on obheoluing,

Jonso y colnbormdoneo roperion una cone de 25 neoncies con cirugia recenstructiva (dora
frncae) en la cuc! preganton une mortalidad dea! 24% en el posaparatornio inmediato y £40% en
<l pacaperatorio medisto, coincidiendo con la reporindo por Pigoll y Mlelicntag, clendo los
ccuzss mas frecusntas de {ellacimisnto (& (noufciancic corenana, sepsis, hipoma, o
concl y homedintémicn. (14). Lo cirugia on ecsiga pocianiag oo elesifice on 3 fecan do
recanstrueccitna, en oo cuclas dod son cirugins polictivio y 1o tereern as egrrecive, (oo
custas coneistan en lo ciguianto:

tero. fece pelictvar Eded:
4.~ Szphectomin ohricl 1-30 dizo

2.- Aneotomosio proximal de o artzria pulmonzr con
Ia 2orta con aumaento da arco adrtico.
3.- Cartocircuito zortopulmaonar

2da naa pelictiva 410 maasn




Fistuln dpo Clann bidireceians 6 HemiFonkin

dzro{zca correniive 8-24 maces
Fenton complain

Lea oasticia prelimincrea cugizren qua los cohrevivizniza o loo qen me'nr 2o Wl en ln e
fuoa, con equelios que precenizren asionpcin wilrel y oériten. en releelén eon cqualloa qua
{vicran cireain milrel v oériice, o grups con ciecic ceriicn v estonasio milr! Ganen mds
ri~egn do mueart, (14)




Svates o iy . .. . . -
RV VTS Becedbit Izn diine olfnicoa y ownfinngr poliziagicor 20 DEo@mTo

porniacarno gl 8indrona de Venirteulo quiordo Hipepiéoco.

TFESE VO E8H=C RT3
~udanonler i oveluc:on clitics Go thi

¢ wan Sindronn do Venbriculo zquizrdo Hipaplicics
2.- Dusoripoan d2 log hellazgos ececardiogrificas on vuta enBidod.

3.~ Bogeripeifs o log fliegos anatanepatelégices 4o cota enfidad




LATERAL Y NEICIOS:

LUCAR: £l cotudio sa raslizé en ot Foapiic] o Pedisiris de) Canlro Lédico Naciona! 8igle

mJ dz Ingiuto iesterno del Qeguro Seoicl, do lo Cluded da2 USxces0.F., en lao
deporiainantos do Cordiologin y Anclomic Pelsidgion.

3i8LU0: Roports da cucsa

GRUPQ OF Z87UNID: 83 incluyeran ¢ tedes oo pecientas con dicgnbaiico potolégico
de Sindroma da Variricu's lrquisrdo Hipapiicico, con edrdan camprendidos dacda el
nzcimiznto hootn of heo do edod, coptados det 26/04/8¢ ©f 311283 on of Hoopitnt do
Pedictrio d=) C.00N. 8. JXi dal [Z288.

ULILERIOS 2 SELLCCIUKL

CRILRAOS JE NLLUBGX: N

1.~ Peoiznizs con dizgndciico dn Sndremae de Ventriculo lzquicrdo Hipoplicico
czicblacido par enelomin patoldsien.,

2 .- Pociontas qua cuanicn con expadicnts clinico complato,

CRITERIOS DE EXNCLUSION:
1.~ Pociznt=n qua o cusnbzn con expedisnt clinito complate.
2.~ Pnciemien que no cuenten con oxpzdient anctamopatolégico complaio.

DEFXICION DE VARIABLES:
YARIABLE DN ENTIENTZ:

=1MALL: Voriebte do intorvelo o continue, It cus! co dofing eamo ef Hampo real ranceurrido
dasds el nocimianto del cujeto an cotudio ! momento do! dicgnaatico d2 la enfermeded
£a3 axpresd an dics pora loa recién necidos, macao v dize pora ios leciznios.

Hocian nocido: Bacdo of nocimianto koot oo 28 dico de ctud,

Lociuntes: Basde los 28 dics do edod hastz ios 18 meses da edad.

STHC: Vonable discrota nominzl o dicobdmics, se refiere a la condicign organica de
cossrdo o cus corociaricifoco foncinéicso qua disiinguan o i muger del hombre, 82
anprocd come famenino o masculing.




VARIABL T OEFSXINSNTE: SINDROVFE DR WEYTRICUIC  ERUIERTD

[ Sl pfegiiV

HIPGM NSO,

"~

CARATT-RISVIDAS TIASIKOS TLCAS (IEBIANTL:

NOSAN R e ey ey
L --! _-4’7;/"‘*.65‘: L B

CATITESTASIONTE CLINICAS. Vonchla erdingl v que comprendid® 105 eignos v
cintomng, preconiedes por of pocionto decde ef inicio de e enformeded y que (caran
tunsignodes on el oxpodinnis olffnico o) momanis do meclizor ol cgbwdio, oo

Inonberecionren clinici: s concidedidrg tearoa:

'R

el I congrn, con sclurccian menor del 80%.

CIATCSIR: Gorrerdn ryvindre o post v pronnes e exveneeds par erigancogn inouficion™

£0F. O8: ronémangs codsticas nudiblza can esletoscopio o oin &l , en el corerén y vooss
parithricos, cue en o moyorin da loe cocos noa troducen clgune tesitn polelégics o con
funcionalsy cucndo huy zusanois do dono orglaseo. Fors fince  do o invoshgeoisn
intsrecen loo d2 origen cordicco ¥y de esfoo tiimos too siatélicos{proto,moco. tala y
halaaictdlicen) v dicobél:oos {proto,maco, telz v hivledizstilicou).

HEPATQUEGALIA: Aumento da volumen del higodo por congsaftisn senguines on loa
sinuscides hapiiicus, debido ¢ insuficiancic epndivct, y pord fines del estudio o2 considero
camao precents o méa de 2 em. dol Lorda cocte! doracho & cusonts do 2 em 6 meones dol
barde coste) derecheo.

HIPOTENSION: Biaminucitn da tun rengos normatas de Io tenaidn ortoric! de covardo G s
cded quo oo actuedin, conciderundeso procand cusado o tunoidn crionnl motic ora mastor
¢z 30 mmHg.

ISUTICIERNCIA CARIZIACA: Uiscrepancic entra tos nacecidedon matnbdiicos do oxigsnoy
o capncided del corazén para agortarias,

TATUWICARD NEs of cumanio do o frecuoncis cardives arriba de loo rongos nenmalao do
cocwarda & ta edad que ca eatudia,

SQIXNROTE OF [WSLFACIFRCIA RESPIRATCRIA: Es e incepocided dal aporcio
renpiraiono de montzner ta homeantasic de! intoercambio goseoso (02 vy CO2) do coucrdo a
ics nacesidedas dal ergonismo, siando [us menifesizcicnes reopiratorize las siguianizs,
pohpnea, {oguipnca, aizieo nosal, tres intercostalesrotreccién xifoiden, dicociceién
{rrccocbdominal , guejido espattono,




3. HALLAZETS RATICLCEITES.

Vanchla ordinz!, quz o2 refinre & una folsgroie dal bioquo cordispuliconar y drgenoes
cayotentzo en une palinyln cencihls por madio do royea i, esicrde @l pocianta an decilbiio
doren!, ean [ pored pactonior dal (drox popoda o s paliculn v an inoplrocién forzcdo ¥ cin
movimiento reomircterio ol momsato dal disporo dol reyo, la distoecia entre el fwho
dicporader dal royo v 12 poliouls cancibio per lo generel an de ¥2 pulpedon. Lo rodagieia
da {fran {ud registrods como nermol 8 enarmicl,

En oo ogivdin oo husco  intrpoionodetonta cusdisiagoha  (crecmmionto dol
cumzdn)nooda on ¢l (dlica enrdistordcice, lo cual porn sy medicitn ce tazen 4 Hinzoo;
prim=re ca censco como Iinon frencveres (LT) quo mide el didmetiro intamo 2! (are,
deads Iz cuporicia oxioms plourc! derechs posando exccl mante por Iz parn suparicr daf
dicivgms durecho soets o cugerni:cis extems prow] leguiandu, Lo cegunde inen divido of
plona madio onl My, o (rovée da eno Ener ancime de (oo ondlists cspinoces o2 3 columna
vartobral, €2 eohtce como [icn medi (L00). Porpondiculormonts a oslo aidmo linss oo
trozm gow linzs Gocin @l punts del ledo derecho conocida como cf miwine ditmato
cardineo del lodo derecho (OOLD), ¢of mpinio eo bozre oo incn porpondiowicr pore hoclz
el lorio cpucatn hoain ol punte méao Izjzro dal méngan cordicco izquiarda, ealn {inca eo
conoeide como 2! miximn ditthsbo caordiceo dol odo izquizrdo (WDCLL). E! Indice
cordintorécico oo abiana por o divicien da s cuma do ZO0CLD mas DCLL, endre LT. 8u
rooulindo oo exprecodo on porcenicio y ca concidorard aonmal hoota manoer do 6.60, do
060 % o 0.64% camo cordinmepclic gredo | &6 lave, enlre 0.65% y 0.585% como
candiomaogatio grodo [l & mecercda, y +70% v mén eomo cordiomepelia gredo il 6 covern.




1 HAL L AYQCR S ECTROCARINUGRAR OOS,

FIFUIROUARTIOBRATA.

Voricb!s ordincd, cu modicidn oo registromd do pousrds ot Cifirn dn Oinnonatn fn
c'rolitencién €2 holirzgos azeirocerdioprilices | 8o refers o repiolro gradico do loo
cainoiied oldeliecs praducitlea por ol poiaseed do socian dod mitcevlo enrdisen, enld
cansiluido por uns iinee guahriz de gocancos ¥ descencos  cormeapandisnio o e
suividod caricnlsr y venbiculnr, Al rpgiairar up (feze clrolacrrdiagrélics oo cuceaden ol
thicred Buerapo vnn oouie da andec{voricoiin de pobsncial) y que oo repiten et coda tolide
can el onne v dureotdn, of no eambic o) rimo, It (onns v coineded dol carceéo.
crthovnn denoming r esttsendrs contoo Intmo PO, R0, Ty UL

la aade P en preducse por te dacpoioriz-cidn cunculvr, o ans onde dicorciamanis
redondrndn, oy dumoian no axeede 0 90 son v cu yndinie merima aa do 2.5 mm (0.26m.v).
L.n condicisnno nonmains eo positiva on lan ciguioniea dorvesionas (qua an delinirén mia
cdalenta) 4, O, AVF y V2 £ V3 v por lo goners! siathpra es negeiva eh AVR vy vann sa
moriuiogte on Dy AVL (posive, nogelive 6 diflcioa).

10 andoa QRS cen el resulirdo de o despolorizocion veniricular v en canjunio as
denominen compinjo QRE. La enda Q es Iz primaru onda nogativa del complzjoe vontricular,

Iz entie R eo la primare ande posiliva dal complalo siguiendo a Iz anda Q, si existan mios do
una onda pocitiva fe cogunda co denomine R (R primn). L0 enda 8 co nopotive poro llave
candicita qua voya precedids da uns onde positiva u enda R. La durscisn del complzjo
QR8 ecoila an 0.03 & 0.90 copundeo, £l volino da oodo unn de 120 endao veriada covendo a
la posician del corazdn, gresor do lz pored torécica, posicién dal alectodo exploreder.
(ANFRQ 44, famado da [agnon A y Cola, Nannsid UCG stendam for Infenin and Chitdrens.,
Pe-livly Cordin? 107251 123-31).

Dlotgeaee conpe ekl ertive of prote s ooan o enda Uy of prncipes dol compizis RS ca
dznomine erncoio MR, su medidn on of #ompo os 2! ‘mnecurso dosde el inicio qua of
esilimulo se erip.ae en el cano de Weiln- loeh o Degor o los vantioules y aoiive lza
prencrog fhros muccuiores, (ANEXG 1 5).

Uaspuds dot QRS sigus un paquofio coprcin Uy oo donerr s 007 8§ QAT enwepuida no
trenceoribe I ands T quo es el resuiltndo  de Ine {uerzns elécinicns crigimndes per la
repolurizscitn da foa vendricwlen . D erpocito O cum Pagse & oislals vontriculor, La onde
U ea unn poquaic endo y poarlive aabre todo los darivecianas precardiciaa damchao vy
troncicianoian,

Poru fnes del prosento frebsjo de investigocion es imporznte buscer vy definir las
mpeaning concopine,

Ri.50: El corezan tiene la propiaded de producin sus propios estimutas el4etrices o trevas
dei nado cano auncaior de Keith- Flock o oimplonenio nedo cinucsl qua clocnza todas lns
aestructurce del cermzén a trevés de dos heces espoeciales (intermgds! antarior o
Vienhabook o intrmodsd pooterior o de Thorel) hoocwando cinapoic oan ¢l nedo
curictlovantriculzr (AY) también conocido como Ashai-Tawars, despréo con el iiea da His
¥ il o do Furtunin; easia prapiadod dol canuran da preductr ous propios cotimules recibo ol
nembre do cutemntismo y eo ol que di ongen of ritme cordiace ¢ sinuccl. Gusndo cucedsn
cromualidodos en les tuseo de sutomaticmo dal corezdn c2 hoble do oiterecionso v por
s enracterishionn propins de fa anfermaedoed o inventionr se hacoe imporetivo. describir eotz
Yipo do citereciones, oniendo endre [t o min §, couventes: wavicardios, bredicordias, ritmos
paeivos (escape nodal y ventricuiar o idwveninicular), bloquess suriculo ventriculorg,
Lrquicarding cupreveniriculares, fTutkur, fibrilecién ventricuts: y hloquecs do rama.

A eontinuccidn se dascriben bravements y en forma gencillz lns oltarncionas previcmants
manetoncdaa.
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TATUICARDIA 8INUSAL: Eu cutndo lo frecuancis condiven munuwio del individuo on
coludio esth por encima de sz valsrec acoplidos como normcico pora o edad del
necianta (ARERO £6)

ERATICARTIA SIXUSAL: Eo todo lo controvio de lo antarior v oo rofiore cuconde o
frecuansio cordicen Mo aoil por debio do los valeroo ceopindes cuimo normales parn
In eticd del paeianta, (ANEXD (1 G)

CRECIOIFITD ALRIDU ARTS:

ACCRESLZNTD AURICULAR SERECHDFn tos coros do crecimicnio curiculsr dorechs
d2 menarn pordcuwlsr foo fusrzcs da daopoicrizecién d2 [0 coro onlanar da iz curcein
camchn aumenien, parfo tonds cuporan o [aa da o curleuis zquisris, lo Guo couca Gua ol
vaglor resulicnis do lo ende P oz arfents mifo hecic £bio v In derechac of compormriocan el
valor normet (80-89°) leasixSndons par lo gonarct anlie 480 y £8°, co deelr o I dencola vo
eu poticiin normal; como o2 monciond, os fusrens eticlices cpunisn oot ziojo lo qua
cuusa mayar vatinin y frmen plowds do cun denvicionoaa dondo co oriorts (11, Ol y AVT).
B-CRECIUENTD AUADUILAR TEOUEATNEN anto caoo el aje do In ondo @ 82 onianic
min hotie cic o Zoulsrde (130 y 0%), hoy cumanto do 12 durceién do Io ende P (mfs da
041 cepg.) hoy emprotnmizis en lao dervacionoo ecténdores {D1L,00L,04]), cunaniy dal
valjo dat copundo picn da Py P bimodctuo on las derivaciones V3o Y4 o do Y3 o VS,
CAORECIIINTO TIAURCULAR: Bl efe de P oo deovin hocin (o zqguiardn o hicoin it
carcens dopantionto d2 la curiculs dominanie 0 on SIGUNes CLoes PmRncee e cu luger
ol loa erechimieston con pioparciencimonta iguslen, Lae Cenvocionss esttndoras puadan
mosirer andes P hirnedc] ancha o con muoceos o que nes troduca crecimianto curievler
#zruizrdo o mumanio del primer pico (crecimianto curiculnr derecha). Hoy oboo detea do
cracimiento ouricular izquisrdo como oorfcn el oja d2 P dasvicdo a fa deracha y P
scuminedas en lao precordialzs darachaas.

CRECITIENTOS VERXTRICULARES:

- APRPIRTRCFAVERTRICULAR QU ERDA

En estos caeos ef mayor gresor de fo pared libre del ventricule tzquisrdo que cecompohia o
eoli patioiogiy, adioaiiag log veciores carraepandisnieg eausando posiividocd da tp enda R
on los derivacionas que miran esa cura del corazdon como caricn VS y V8 |, cof mizmo
negatividad {onde 8 ), en lzg derivecionsa quo miran la czre darechs (V6 v V2). En loo
cogea de hiporoafio oe observen aendo Q de maoyor velinfz y durceién en V8 y VG v
ccompefin a los dobas antao moncionedos moyoer durceidn da) compleio ORS, dooviccian
dei camplajo QRS a ie izquierds, leverraineian vy ca encuantio end’n T en V5 y VS, aclo
sucote porque ¢l veotar de repolurizocléin vo en condiclonas tezimente eanrarics @ fa
namal {da epi a andooondio). .

HIPERTROFIA VEXTRICUILAR DERECHA: Hoy cumen dal vallcje da o enda R en
Vi y © vacao en V2; a muyar hiparinesa moyer voltzje de R asl mismo ficy dicminecion de ta
antda snt=a mencionedn ai VA y V6 y aumanto de la enda 8 en loo minmes dervecionaa, el
aja AQRS frecuentamento ee encuentra mio alla de +920°, en cecos do hipartrofia do ico
purcicnas bzoalzo puzde habar 8 profundac no colemants en V5 y VS cino decdo VI o V6
cdamis de aumento de R en AVR, retardo en la deflaxidn intrineicoida en Vi ¢ V2 ( normal
0.035 sr2g). Lo onda poasitiva an V1 y V2 onieo da los doo cfios es petolépicn y cupisre
crecimienio veniriculzr derecho paro an los casas eeveros tn anda T puedo parmonacer
nagstiva y adin de tipo isquémico.
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LKA AVSCS FOOUARTIGERANIGE:

COCARTDICSRATIA: Vorchhe  conbmm de newdn que conpisty on vibruaciona
m.\cﬁ-n:m.z que ol dagplezires oy en madio (9 hueen en {imes de endus, ou Loneomesitn
ahadese r dooplczsmiznios do comprosian v docenmpraeian (ciclgs) o Ins norfoviep
Leal niknan s o oo et de sl i Louenein siondo au timits infonar do
Ir {repurisii. el COEEtTG WLToulap:T nod o prdeinduteainie, 20 khiclarts (Khz), (4 Herte—
1 clo's por cozuado (GPE), 1 [ 000 CFC, 1 e 000,000 CPE). Estes gndag son
emitiddsa por un ronsductor qua ol ehecer con a dibrentes ectructurms oflidoo o lquidan
rlinf un eco Yy oon vieuclieedos o greboden, Vac focusncice mic vSlzedas en
ceoeproignTlinvoricnda 2 e 7.6 The.

CORO0 70 fu #raing provicno de movindonto y cu principio bisico co debz a quz o

I3H
» (3248

intufuea do o eon predueides co dotwes do el uohersn on conalzre mevimondo, gar lo
tanto gi ol coocondiGprcfo cot eguipeds con un eparctn of ceot indivo tz orienincién o)
seyd Wireagnagidbico on ol copoeie, loo punins a porlir de maltiples inclinzcionoe del
freneduciar pradon combinaree hashs formor vre imegen mines lomedn modo B, En s
o cLanueian  csotmdiop i Den elinen Lebiwel Hooatds ssodo T, los punios oo
reprecenizn e un ole verdox, eogin g giclzncin enme clise y et tizampo. Asi, (o
eccuundicgrelic £ ros Teeilils, no colo recontecor In chalami cendizes, oino tombidn
vidarrr al meovimmianio do vanns estruciurcs comiceos en fonto qua éatro eombion da
paceitn on miccitén ol rencductor durants Iog diterontas {2coo de! cicto cardicco.
COOCARTIORALTA STIFESIORAL: Ténen dascralicds © principios de ko
vEeude du tua clius ‘8o y oo Laoe en ceonordivgrofos eapocaes de dar imdigenas an dog
dimoncionsa (oo doeir efiedionde ofre dimnncifn a la antonepastarior dof coraedn) quo co
bzes tonto en Is oituaciin de loo ecoo como e! patrén do cus movimientos, por otre parto ef
movimianly pzrmila ol glo humano intzgrar {odeos las imégenss producides por un
dotorminndo ndmero de finong de registro individucles, Actualimente, ef méindo estindnr
des repintre @ coscardiegrofin bidimoncionsd ¢o endoxir ung cLmera de talavisidn o una
paniniin osciloschHpics y regisirer unfpanan en viden, posberiernants con vno cémers
Paturald puete ebivneres dof video wmne imf con Gric:s ¥ ein irovimicnbo,
SFEGQTEO SUPPLER: Coneistn an el combio de frocuencia do unn orda sonam: cuardo
cloonze un allzio an movimienis. En el cistamo cardigvoseulsy los eritraciton aotien como
atamaninn mavilas milackenln dol ulimcenido v on ol eambie da frocusncio onbro of
viiregonite trenemitido (FO) y ol reflactedo (F1) es directumentz preporcienal a e
volosided dot (us sunguinne |, las andoa quo regrosen 2t oneducter onen wn cocone
formcdo por io direceién del haz da ulbrzgonide v In dal fivjo sznpuineo.
tn feo ecocandipgroneo oo pucden emplzar dao tipen da eefizl daphlar; continuo v pulncdo.
En ol conlineo Iz emicitn de endoo ool conclonica y Hene o venicjn de meoir Auioo muy
attos, sunhu? o prmilan canocer con precisidn ¢l oripen do la cofiel recibida (o Sanon
rengo do eosuciin).
Lo tienico pulcaiil emits ondoo uirccenegréficns on forma intarrmitonts v su principal
vantoin as qua parmails calzcowncr con grecisién el fluje carmdinco o vasculor en estudio
(rango de reeslucidn). Deopudo quo 1a eafial dopiler oo doteotede v Glireda, o onglicio de
taa combica da frecuancin producides por ef movimienio do ioa cilulco ecngeiness ce
pucdon rezsliznr con coficlco duditivos o en forma do graficn para cu ondlisio copoctral.
JUP2 2R COLUR: Consisle en la saprrecion colecirinicn da! ulbncanido rofizicdn en
doa compoasntza (o hogen ocooordiogrifics y Iz anfin! doppler). La informecidn doppler
c2 aulurrelcciona a ravéa do un cichms eomputacionn! v ca comvieris en color para
ngrogrores & I imogen ccocordiogrificn. Les imdgenca abionides con ostn béontica
rapracantsn loa cambins de velocidad del fivdo que e codifins o ecolary oo cobraponen a un
regisiro gréafico mado [ yio bidimensienal.
Fn los estedios cerdisvascuisios ofto interege rogictrar ef fivje en coler quadando o)
camzan gris, debide £ qua I sangra ca muesve con moyor repider quo ino célulzs
cardigcay, ¢l proceszdor da cotor g dicefio paro cotiticor exclucivamante objates con una
vetucidod mayor que el valor umbral establzcido.
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FRATCOIONW OF ASCRTAYIENTD Y SYERCITN: Fotn primers ca wiilizd Io cipuicms

Ermuly; freceiGn de coorbaiats diftmatro dicabilice on mm menos digmetro eiothtica en

i, dividido e el difimnbo dinidlion en mm y of resulinds mulhplicodo per €.

Log pardmatros ccsonrdionrtdons quo e tomoron cuho indice do nennclidod con loo

colEndoras reconendedas por io Sseizded Amanioone do Ecceordivgroiin: FA prameadio

38-£5%. Oz prediceidn da lhaio 284456, 8- uiflizd o @rmula pom vonsicels dilotede da

Te:cithalz,

Fruooitn do enawiifn: Uitmotro cicobbiico clevedo ol cubo por {uedor do correecién

manes didmeo cicldlioo o erhe zer fooler o carreccida, dividide eniro el dilmatro

dizatdlico ol cubo par Gioior ¢2 carveceisn, £l facior do eonveocidn oo igusl o 72.4 ruds

disclio diauiblics ont om o dicmalyo cistblico en cm.

Les pontmairoe ecceniciegatlicon qua ce femeran cone indices de normalidod con los

etitaderes recenizndudes por te Suciedeod Americona da Ecocardiggrsiln. FE= pramedio

14-853%, da prediccian do imiiaa 64-83%.

{6 tomb:dn noporente modionts oota thenica de dingnéslico invastiger trombos en
anaiculu tquiaide, eonreelibicdod venziculor o inguhicioncioo viavulnres,
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FORALL ARS8 JFUCIINATICES,

CATETERIE D CARTIADO.

Vurishio mids erding] pora ks insuliciencing vulvadares y de rmrdn porn o moedicida do
precionaa. Solz eo un procedicianig disgodcice tua @2 aron on in imtreduneitn da on
culdler en ol cutezdn & Uyt di vieos punddrios, §eoi fo aodictdn O pardimatac
MCIRAERLGIDER Y fhiel BTG LaRia S JOLaMR I ot v ik addet! de glietn diegnaatica
ci.odiovageul s procieg, Pene [oointrofuceitn did eotiier otictrn varizn viza do abondzio
P30 dusda 3 panio de vigls wpréciou san dog oz gua oo g2 undzan; .o punein
porcuiines de fo wenn ¥ erierin fomemt o onieel de fan poopens epuinzioe dorechis o
quizrdn y iz diceccian da le vons buoilicn o arianz humars! ¢ nivel dal plizgueoe anbariar ¢zl
cutin,

En eats £po da eordiopnins ec necoonrio congoor In i.ociln £2 expulsian 2] mizooriie, o
crsl an define coms 2 dalrrminneign dol conlonin quo enicta on ol vellinman tscinlilien
{pragian exdedoe o Gacd da [ olsinly cud eoinsitdle oo e vo'lmon mizimd vantriculer) v
feladinolalica (momonrto en quo eosu @ lanedo vandriculor v oo meniiooia par of ciarmo do
Iz yilvuln mitrnl), Catn represants un indica global dof gredo d2 cooriinizala de! Ghne
v.attnowioreo, dichn freccitn eo une d2 ize madidon mdo Gileo pore detonminr la frooeién
da bamiza det venirieulo Gxruiordo, .

Par euo lido i dilawcien vaniricular curechn tionda o enfrontures o ineromanies
progrogivea de ln {rneién da oxigano que tel voz gonaren mucho ening do i postoargn
exlurat (muadonecic periidticu) y ecto r2 veaivo un foelor sipnifective gua Emitz ol
uncienmimionio ventricular, suncdo ¢ log elavedan demandza melobflican impusaloe poclo
rusyor tensidgn pariotz! contatents con e dafio intrincoeo do! miscordio, combinzoign qun
EOL238ii2d . dinilncian vantriculer , olre finclor cdiciona! do schrecange que ceampoia o
f cidoienidn vantricular praprosiva co b regargiineddn de in vdivalo auwriculoventricalar
{milre!) qua lizca gua ee plardc o freecién regurgiian’ [o gua cousa un notrbla daterisra
ael yo o par of diorenuico voldmen sintdfico, ndem®n do caucnr procitn odicionsd
Hensdo ventriculzr renemiiides o lzs circulzciones venosas pulmonezres y sintdmics g, pov
azp o inparinoa: do buscsr en anda tipn do anlielin pose Gaon de ivochgnoidn:

Pragian criend de 1z ortznin pulmonar (PA) (sistSlice, dinstélica v media), presiones d= tos
difwrening comporiomismien infrocardiceen (curicw’n proeian medin) vaniriculas (Gipoidliog
4, dizghbblice 2 y madis); gosto eandicco qua 8a en entizndn por Ic contided d= aongre
expulecds par of comzén en anda lulido vy sz mide por lo gonera! en lircaliminuly y ol
matodo mas ulifzoda oo of de Fich, el cual eu princinis noinblocs que of un érgono susiroc o
aftdo una seaiinzie o L octrewleeidn songuines, e cantided da la misma os jpes! al
praduntn dal fuie cenguinco por la diferanain ontre = cancenivocién andm o canrgro
artarcty vonm o de crla drpona, o Whilo.

VO? 0 5 GVEQ? - Copl2

en dondo @ flujo pulrsnar
CVpU2 = canlemdo do ondgeno da fa vena pulmoncar.,
Copty? = Conturido de onigeng do fa srivria pedmoenur. Acl:

ar*. vOHCVRO? - Cop(? pora lo datacmingcisn da liin pragionas oo inportamta cofinlor quo
tu cetivided mscinioe eortlives ez tropemito o trevés d=! medio fuido qua es Iz sengra en
ferme do endzs da procidn, Lao precionas co exprasen en mmHg (milimatres da marcurio)
dofimiéndosz esta como 1/760 do a prenién efareidn par uns columna da mercurio da 760
mm  da kg 2 o soalorocién grovitacional (880,775 emleny?) v une densidad de mercuria
de $3.59 gfem-3.

La rovictén del regiotre grizlice de fus curvas do preasian ae raclizen en un papol foteprifco
tarmaozansilile can chanvo da tintn cobiro papel milimelrando ¢ on oo cistamae digilsiizndas
con e pluma o ur hir de royo tneer eoto en los Glidmos ofnea cfica.
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G. HALLAZGOS ANATCTOPATOLCEICOS.

BO3EA CARTIACA: Zc une vorlahd nondnad, ce refiero il ecludio da un pogueilo
fropgmonty de] eorordn |, ecinndo o} individuo vive agn finas dicgodoiices, buccenda
el ecianas deloprinifpicny,

N-CROPSA: Variebia romincl y oo mefizra ol cotudio oo lon hellezges postnertsm o loa
ditruniol porias dol ssgoniomo pure finca dizprdoiicos , tenis en ol copaeio
maocreacenic, poiando eagecicl dnfusin on loo olicmelanas de Iz vineara cardices.

L& pared misefiodicn o2 corvzdn canoiotn ey micculs cardiceo y tiido voncclivo quo la
egporiz, El misgcardio vendiculer es camplaio en su composicidn, bésiccmentz ealh
canotitiida por bendos de micouls Ghroco oo cuxlas cotin ponciclimanio coprrudes enlra
allan par tefdo canechivo Ghraalistico, so distinguen par cu ericntocign, Letas fibras estén
formodns por Goeces muscwioros y denen arnotamocio enwoden ontro elloo mecmes, of
citmalre cprosimetie do asteg (hres eo do 12-14 micras, su copa superficial au unn cops
dalppnda ll=merin annealoms y onth en infimo cantsoets con unro fbrao del endomiaivm, aale
suiceamy et connliluide pur soreoploome qua oirva de alrie G Leu inighbrillce, e
cuzing conciotan on uhne scogeincldn do oprowimedamonia 80 cloveds # la coxin do
microfifomantss con un ditmatro cprovimedo da 20-30 nandmatroo. Estoo mivkhrillze ca
distinguan por bondos denoinidos z2ino, cue corcdmares oren un nickee ovel lecalizeda
en ol contro tombisn coniienan muchos mitocondring y oparcto do Colgl, coda coredmanm
de michbrilie cots rodecda por curcos profundos porccides a discos atrovesfindolos
trencwarcolments, eobos con danemincdea diccon imzrecicraa,

Pars: finac da o invaadproifin es impordants contor con osts coludio pere wvelerer (o
Ripopinaio del veniricwls rquicrdo coi como slitaracicnes valvulnmme vy da In Aertn.

A nivel volvelor pasdemss encontrer qua la vilvila mitrel puedo ester cclenocudn o
cirécica,s! igun! le vilvuln cariica, dodos eatos hellnzgos sa puzdo sx:hcatcgcrizz:ra': 4
oulytipos o osle poioingin da oscucrde o ke merfo! og{n dex ion vizhvutan dot corazdn irquinsndo:
1.~ Edienosis midwl 0 edrica, 2.- Atresic mitral 4 cértica, 3.-Atresio cartice y estengaia
ritrod y 4.- Eabenaoin nériten y alrecic milral

El areo de [ zora: se encucnira hipoplfsico en varigs gredos o bien intarmumpido entrz 3-5
mm, i conrtenion puagde eatnr procastz & aival do i unign dol conducto arcorioso con
vorl: descendanta en aproximcdemente el 80% de ks necropsias.

Fay avidentis doe cuducto arinrioco of cucd co lurge col un didmabro da 40 mm . Kl airia
izquiardo co urrzimente més pagusiio da o nomal y ecovionalments ¢ foremen oval oo
cavaromant= rechrictivo, ! endoccrdio puado ester (ibrobrca,

En cotn padolegin se han neocicdo cn forma rere por heliinzgos de necropoins oboo
croematias candiceas incluyando conanién andmale tatz! d2 venecs pulmonoras, aracia do
meno coraatng, stvosin de et vonn pulmonar, coarl euriculgvandiculnr camplcto,
intarrupelon del arco aériico y minbidn 82 han reportado arterine corenarins astenticns
an mas ded 0% de ios nenrapsicg, ceocicdes o subgrupo con ctraain cértice v esteraais
mitrad, por olro lado lue anomatize do lao arterias coronaria oon rorae an pacientas con
oiroeoia aonica y abreda milrel.

Fl snptum verdnieular por fo general se encuontra tnincto y In covidad ventriculor rquiardn
8 pagueiic caen (thruelastosis endocardica.
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HFSLIADCS,

1 ectudio comprendio 5 cosen , en los cuslas co rovispron on (o ralrospacava too
arpztianias clinicos y cnuigmonpctoldgicaes, oblaniandees qua ie eded ds oo pugieniao &
™y irgroes exfavizren comprendidne en un renzo do 2 a 4 dics de wida exuuionng , con
vdiod gramedia da S ¢lig, huke prodoen. o dal LR faocewing seliro el fmenino con una
ralnetbén die {47 ¥ poss rrelnedio de 2,460 o (B00-4400 7). Mo ce onceniraren duioo
pzrincizkos 2 haperznel en ringuno da loa cuses. Loo dicpnficfeos o su ingraeg fuzren:
Sindramo de diiculing reopimtans,d cace (2095), copcia, ¢ cooga (UUNK); ¥ cordinpatio
coipfidia, 3 covos (B07). Lo edud da infcia o tas ofivasaeo Toh on pran odio ds 28 Liro cuil
un rongo do 284 o, Loa dotna do inouficiansis eordees eoluvioran grosanion o Sodon
oz cocos ol momento da! ingrose  monifecinds por  foguicardizc, golopo, cicnosie,
hopoimaogeia v piaters yugular on of 1005% de log coooy, col mivms catuvintas proswing
on todng los pocionias dulos do difewlad respircions: de insinlacién progrosivo y covert
amertando inlusscidn eroirequan) y vanlilueisn meconica (SCI56).{TADLA 1 V ib)
En o explerecian feicn dasloed, 0 toquienndin, ¢rlaps,  piMome yepuler, cicrosis y
aapclareepelic , cof camo lgn duelas do ditfculad recpircieric corvoles zodot por glaleo
rioed, rabrnooan situides, disgriceidn terrceabdoming! v queido acpimiorio en 3 cocos
{€3%). Dog eccoe logoron ye intubados de ou tuger do ratarcneic (20%).
Loo aoludion da gobinalz mostriren  por rediegrefic de téray, cordigmapsliz en grode
vonclie, 3 cucos (6058), Ro on ocpociied on of axpadients grodo de condismagetia, dotoo
da higeriensign venceopiior pulmancr en el §§% da las pocientes £0i como ebombamianis
ce la puimanar. (FIGURA 1)
En los hallezgoa elrcirocendicgrafices predomind el cracimmiznio del veniriculc derecho,
raforico caln on 3 peciantaa (80%), (FIGURA 2); y por ecocarndiogratia huho cvidencin da
atresin u6rbcs en un cues (20%) v estenosis mitrel en un coo {(20%), 1o dilsiocion
venioulor deregiio eoluve prasenia en wimbos ceees {(46%). En loa deméo paclantas no co
onzusnira consignada ests cotudic. (MGURA S Y 4)
La evelucidn climea fu? mcla en ef 100% de o8 czeoo, preseniondo un pramadio de vide
decde el necimianbo hesio cu defuncion do 10 dine can un rengo de 2 o 18 dico.
El tretnnianto do ecloa prelantos consiclid on weo de omines pora opoyoe homedinimico,
dwerBdticea de ASA, (furceanide) y soiglancin mectnics b i= ventiltcién, en tedaa los cozon
(104%).
Ninguna de los pacienica recibidé munsjo con proastogiondine: F{, Los aztunicianas do
auigens fueren monitorizedes eon cximetria de pulce procontando todos les pooinntm
sofurecionas de -60% en pramedio, (100%). Por grneemebies se evidencié acidoais
motohélicn de grodos variablos en todoo teo envos, amoeritode mongjo con bicorbonnto oo
cadio, (16G055). 82 dacumanlo inouliienciz rancl aguda en 3 cesos (G0%).
Par coludia de necrapain ee evidoneld que on 2 cacsan (405%5), preocentarun el euhiipe
cnatimico de esiznosis mitol, atresia mibral en 2 coses {£0%5), 1 caso oxtenoesia adrica v
ando o mao coman o alreain cdrdica en 4 cusaa (80%), of foremon ovil y ol canducho
ariorivso permazbla se detuctsd en § cezon {100%), i tavoserdin e reporin en 4 couns, en
1 no oo mBamn; 2 pecioning profoiiornen camuticoeian indarventriculer dal Gpo muceular
aci, camo coyado nartico hipoplioica (40%). (FIGURA §)
En ralecian o te madicion valvulor se reparia, la vatvula tricGepide con un rango da 4-5 mim,
in putmonar de 0.8 & 3 mm, la mitrol, ce reportan 2 ofrésicae y ef resto con ranga do 0.65-1.5
e, W vhivalao coriica an 4 coces siicica y en una no hubo madician, el copnaar modia ool
vonirfeulo izquierdo no fird voloreh'e an 4 cesos ¥ an una midid 0.6mm, mientrea que la vic
de entruda del venriculo izquizrdo no fus vatarchis en 2 pecientas, no co mitdid en uno y el
rento can un reago da 0.8 2 2.5 mm, Iz vin da solido no fud volorehia en 3 coeos ¥ no as
idid an 2 cagoo. (FIGURA 8)
E! canductn crierinse tuve un rango de medicidn dal 6.6 ! 1.5 mm, mientrcs qus c)
farcman aval det 0.4 at 0.7 mm, la sorta ascendento det 0.4 o 0.5mm na valarabte en 1 cazo
vy cf coycdo cortico no a2 midio ent 4 peciantes, un coso da 0.2 mm. (FIGURA 7)
Lo couna del fellecunionts fud chaqun cardioginico en todan loa pocienicea.
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zlagusn:

El sindroine do vaniriculo izguiardo hizouificico, eo uno eordiopeliz congdniin dua ena
una frocuencia de proconineidn muy bojn {(7.6%5 do o onformedod congdniin dal recian
nueido)  youwya noorislidod eo muy Slln (98200 o lo merealided durcnis Ia forc comang 6
mca da vida), (1)

En ¢l Hoowiin] da Pedicirin dol Cantro N4dive Naoiona! €01 17788, co hen regisirede on un
marigdo g€a G ciiog, colo § cocas do esin pololngic, coincidiando con lo ragorizndo por ol
Pragroms Regiona! do Curdiepziies Infenilzs do Nuave Ingletarra. {2)

Lno menipsimoionss elimiona aghvieren TreceEnlno on n2ohcing culngivgo, coin
vnfcsedontos parineinies de imrorizneic ¥ quo o las pooas itoreo do naciden debutoren
can doles da &ls cordicen oz como: {oguicordin, galopa, ingurgticeoitn yugulor v
vapclemepotin cof eomo dotes € Cifoel o roczirclenin pregrosiva y cavers, $21 ¥ camo ©o
descrikia en In imrciere, coin enconlirorea diferencios. ().

En loo ezcoa on 182 Guo oa conld cen antutiisn da gobinat, fud demaatrative i procene
de condfumepolio en o radioprefe do W&ron cof como gotoo da hipertensién vencoepiler
pulmoncr cgn chaiabomi=nto do o pmidosner, o elochocerdiogroma damoaind ol
pradominio do (o0 (uerens dereoinn y coooordioprtiicoments, ©2 corvobond oo cnomeling
crmifntiocy bnplicatos on eols patoliopia ooinvidiendo con fo repericdo nor Austin, (4),
cionde eate €2 gran (reccetdokcic dodo qua por il reocolucion del  eotudio
coocirdisprifics ©o gooinlo o volorcoién mizgred cardicen porn dzoidir of monnis
quirérgico; no reclizéndece colalerismo por el riecpo do ciere dal conrducto crierioco y
por la ol cecolucién dal ecludio coeoordicyrifico. {2)

El manzjo médico coluvo dodo para o esichifizncion hemuodindmica |, més sin embengo
pinguno d2 loo pocionizo rocibié procizglandina E1, toiomionts o clzcoién on
cordinpedoe conpénites condrelo dapardianiaa, como (o raferids en eote ealudis v cuyc
douoit debo cor ctdminigiredo o rezén do 0.9 moghghmin, pam preparacidn quinirgica, yo
qua eotz es cl Gnico trmicmianlo afzciiva rora dicha poiclapin, In cunl ca ractizc en 3
tiampaa, dog ciruglics polichives ¥ ene coventivr, © bion por ko tenicn docomalindn por
Bzllay y el grupo d=2 boma Lindz da! clebencplanta cordizeo,(2),(4),(50). Eebz prdacimianto
an da evolucidn (nin] ain manaje quinkrgico, min cin embargo an un cobudio raslizedo por
Durdigen y coltborudarss de 200 cocos cun SYIH, democtnd qua no eniste diforancic do
eahrowida da pousrdo 2 cublipe cnclémics & fHipo do corlocircuito rocfizedo en lo
racanstruccian imicial ontoa de) procedimizato ds Fontcn modifcsdo, cof micwo cus
eoutdios cugiamn que la cobrevida oo majar en pociondos cuae tuvieren actzsnocio cérfco y
mitra! en relzeién con las quo precenizn cirocia cdriicn y mitnct; en nueotm cerie do coeea
no ca rechizd menajo quirérgico a ninpuno do koo pooiznton., (16)

Los acludics cnetormapatolégicen demestreres una frecueacin mayar de sbrasin obériica on
t (B09%), en ctiapiraciin con tn colongalo ofirtion (20%), decsrlbiondose seostestansn do
iracin mitre) con atrecic egriico en 2 coogo (40%), un coco cen estanasis milre! y eastznapie
agrtica ( 20%), un caco do entnocsio mitre! cen clresia adction (20%) v un caco colo con
atregia noriica (20%); no eancardendo can fo referido en la iterehors en dondo Bhoroti en
una coro de 230 cazoon mooird moyor frecuancin do o ocociceién de otrocio adrticn con
eglenoais mitrel, (¢5%) y  efpuisnde’a Io ciracic mitro! con siresio cariica (49%) ¥ an un
48% ocatonesio mitrol con csl2nesio cérdea.(15); més ain emmborgo ecto no oo velerabie i
aigniticativo, dedo &l valiman qua manajo dicho estudio en comparzcian con lo reportedo
en eals trabejo.

El defecto saplal més frecuenia fud o comunicecien interauricular po romsen ovel v e
canducto arisress parmoahis colendo precents en el 100% d= loo cacos corracpandinndo
a los dascrito por freedam , on ninguno do (o8 czcos oe presontd cocricoidén de corn
giando asta hallazgo no comin, mis oin emborgo o hipopiaain de la sorta secendestie oo
demaoind en e! 60% y et coyede €2 o corle Wpoplickco on un 40% |, siendo tados catos
hullazags simdiares a to doserito par Bhwerohi (15).

Nalowicz, en un eriudio reslizado durante un pencdo da 11 sfioe, demoatrd qus ef 28% de
foa pucienies con Sindrome ‘de Venbiculo lzquierde Hipoplaeico curuian  con
anarmclidades cromecamicos (sles como to icomin 43, 18 v 21, nei camo coan anomnalics
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areeerdicesa grnoipsktzenis & nival roned, to domasirondess en ccta ogiedis dinken
gonopatics ni por dotoa clinices ni por eotudio da coriolipo. (8)
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et b T s
CORCLUSICNES.

“.- Tntnde nacnote, oin ontacedantoa porinsiniaa do Imperinnels, eulrélicga y een delen
da =i condices y receireioric do pragenlnelsn taraprene, oo delba do cospecher dichn

~ Bl dirpnatics daba rectizorca en fenne famprana dabicdo o cu evaelueitn olinion (o).
>

-8 Tartea (o preiznlion con BYIH dehen do cor mensindon con praaiogiondinn B, pareer
corciopniic cenduntiodapendianta.

4.- A todea tos pociantac con estn poiclepia oo lee deba reclizor menagjo quintrgico.
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IICRAVALO P - R (2EGUNDOS) EMDERIVACION Bl

D AD 7% FROTEDD £835
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8 - 44ufos TN c.53 i . ear ]
42 - 15 cfisa Q.00 G.24 .18
Te=zxdo ¢ Dovicnen A y col. Nommni BOG arredoms for mitns ond childoen, Pedictr Cordiol 1979; 1: 123-34
ANEXO i+ &
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HALLAZGUS CLINICDS

DTEYEXTRICU LD ZOWERTITQ HITPC

RILAGIOX SEXO: %F G5:9 1
|EOAD L Sdizo
[FESO 2400y
FDAD D= (XIGID OF 1.0S SINTQTAS | 28 nooa
FROE0IO OE VIDA 10 dics 1
TARLA tHa
DATRS GLONRDS
[ SINTOTAS casos [ %5 |
|BIFICULTADREEFRATCRIA | &5 WwTH
 TAGUICARDIA 5| tems
HEPATOYEGALIA | e | <o
(IURGITACION VUGULAR 8 0055
CIARDSIS 5 $5255
TABLA 2 1b

CRLLAZGOS RAZICLOSICOS

HALLAZCOS

CARDIIEGALIA

T FLUJO VENTCAPILAR PULTSONAR |

ABOTIBANIENTO DE LA PULITONAR

1 DE CASOS Sa
a5 | Go%
s | e
35 G556

TABLAG2

SALLAZGOS ECCCARIDERATF.COS

_HALLAZGOS

| ESTENOSIS (ATRAL__

ATHESIA AQGRTICA
ESTEROSBIS ACRTICA

ATRESIA [ZITRAL

7 DEGASUS | %
s | 20%

s | 2o
ool | -
gi5 —

TABLA S

FLAEST




SALLAZGOS ELTCTROCARDIDERAT.COD

77T nauhZens #0-CASOS | % |
HIPERTROFIA DE VENTRICULO 3I5 @s%
ULREGHD

TABLATS

HALLAZGOS AXATOICPATILOGILGS

CUITR0S ATATOIOPATOI QRIS

ALLAEEDT {27 CASCS G5
ESITNOSISCNRAL | 206 _| 49%
ATRESIALTIRAL | a5 ] 4o
COTENOSISAQRVICA | 45 | 20% |
ATIZSIA ACGIT.GA [ 8%
TABLATS

VARRGTES AVATCU.OPATOLCGICAS

TIALAZECS ooz S5

HIPOPLASIA DE AGRTA ASCENDENTE 85 S5
FORAITEM QVAL i 515 1205
| CONDUCTO ARTERIDSO PERLEABLE - 1 m5 | ‘ez
COUNICAGION INTERVENTRICULAR TIPO MUSGULAR 25 £ass
GAYARDO AORTICO HIPOPLASICO ST 2(5 | 4Tss

TA3LA S
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LERICIONES AN i) elchis]

Icmsou V. T . vp'vm © V.Ap, EMVD

EMVI ' VEVD | VEVD VEVI

vsv1 " PCA_ FO . ApAH cmn!

L T No | ; ! T ‘
‘ |45cm 2.7em Atresica | Atresica { valorable | 2.8cm | 4.5¢m . wlorablc g vnlurable { 0.7e¢m | Q4cm | Odem  ----- l
X ‘ No ! L - ‘ No ) .
S, | 3em LSem |Atroaicn 0.2em ' valorable | 4.5cm i_4.3cm 2.5cm valorable  O.5em . 0.7cm | erees cerer ,
! . | . ! . !
P T | b 0 ' !
------ --—- . D0.5cm [ T anren I mamae e —ene . semne 0.5cm 0.6cm | G4em  0.20m ,
: ‘ : : : ! : i
y ; ! r ; 1 ' ‘ I f ‘ 7 |
' dom | 08cm  05om |Atresica| 0.5em i  O6om | e e | 08em e 0.6cm 1 gdom  0Sem - |
- : i J : ' -
IR : i 7 No | i No : No ) i T ; *
4em © 3Jem  Atresica | Atresica! Odem | valorsbls 3cm 0 eee valorable valorable  0.5¢m | 0.5cm 1 03cm © reeee !
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V. T.: Vol tricwepids, V.B.: Vebvula pulmonzr, V.M. Vobvuls mitrd), V.Ao: Volvuls corticn, EMVD: Ecpeaor medio ds wentrinlo dereche, EMVT: Kspesor medio de ventrivuic
izquizrdo, VEVI: Via de antrads de ventriculo derecho, VSVD: Vis de aclids de vetriculo dereche, VEVE: Via de sntrede de ventriculo izmsrde, YSVT: Vie de sclidn vebicule
irquisrdo, PCA: Perdstencia do conducts crtsriose, FO; Forumen oval, Ao AR Aorta cscendents hipopitsica, CAxcuyzdo ansico.
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CGhaervamas on & edentrancraiograma, situns catitus, ritma inkaal, con una PV de 1503, predomunio do
cavigadea derecaa con R en VARV ¥ W2 y § en V. con intradosnivel dod 8T on V1 y V2, lo eual nas indica
LOnrocarga ventricular derecha,
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F-ocardiograma yue muostra la Ripoplasisl yenirfadas ot e, MY, e e iGld iLguinnea de temano swrmal
L), npopiasia Ge 400t LA, ¥ el 40 8ant 1m0 el 6T Cal Gut o0 MDY e L0 ge o artena Juanan
JTAP) Se vbaerva an ccongsutu arterar o per eable po cco doppier.
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¥ista peaterior de ambos ventriculos, donde podernos observer \o gran hipoptasio ventricutar qulerda.
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Ve ntricu's nuicrdo hipopiiwico vit D afve’ ©¢ odas srorr 2D e 1l mae-tro I fibroe’srto- -
catol pacientes, 3+ ¢O0MO diLriinucion det qrosor do cus paredes.
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