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RESUMEN DE LA HISTORIA CLÍNICA (A-10-09)

Escolar de sexo femenino que ingresó programada 
para una corrección quirúrgica de defecto en la vál-
vula tricúspide.

Antecedentes perinatales y patológicos. Producto de 
G IV. Parto hospitalario a las 37 semanas de gestación, pesó 
3350 g, midió 51 cm, se desconoce Apgar, sin complica-
ciones. Con varicela al año, sin complicaciones. En 2005, 
en un hospital de III nivel se diagnosticó persistencia de 
conducto arterioso (PCA) y comunicación interventricular 
(CIV) a los dos años de edad. Se detectó, por cateterismo, 
enfermedad vascular pulmonar y disfunción biventricular. 
No se consideró candidata a cirugía y se manejó con silde-
nafi l 0.5 mg/kg/dosis c/8 h y oxígeno continuo.

06  07 (C  E  C ). 
Acudió por primera vez al Hospital Infantil de México Fe-
derico Gómez (HIMFG) por cardiopatía congénita cianó-
gena, disnea de medianos esfuerzos relacionada a actividad 
física, clase funcional II NYHA. Mediante ecocardiograma 
se encontró situs solitus, levocardia, retorno venoso y sisté-

mico normales, conexión atrioventricular y ventrículo arte-
rial concordante. Anillo pulmonar 20 mm, rama derecha de 
la arteria pulmonar 13 mm, rama izquierda de laarteria pul-
monar 12.4 mm, presión sistólica de ventrículo derecho 75 
mmHg, con oxígeno disminuye a 56 mmHg, comunicación 
interventricular (CIV) por desalineación de 14 x 10 mm, 
gradiente a través de la CIV de 12 mmHg y con fl ujo bidi-
reccional, persistencia de conducto arterioso (PCA) boca 
pulmonar 6 mm, cabalgamiento aórtico del 30%, arco aór-
tico izquierdo sin obstrucción, prolapso tricuspídeo. Inició 
furosemide, espironolactona y captopril. En octubre de 
2007 cursó con neumonía adquirida en la comunidad tra-
tada con amoxicilina 150 mg/kg/día, sin complicaciones. 

21 –13  07 (C  C -
). Edad 4 años, peso 11,5 kg, talla 95 cm. Se rea-

lizó cierre quirúrgico de comunicación interventricular 
(CIV), ligadura de conducto arterioso y plastía tricuspí-
dea con plicatura de cuerda tendinosa de valva anterior. 
Se encontró CIV infundibular de 15 mm, PCA de 1 cm, 
insufi ciencia tricuspídea grave por elongación de cuerdas 
tendinosas. Se realizó pinzamiento de aorta de una hora. 
El tiempo de perfusión fue de 1 hora con 40 minutos. En el 
ecocardiograma se observó CIV residual de 3.3 x 4.4 mm 
con fl ujo bidireccional, insufi ciencia tricuspídea de mode-
rada a importante, presión sistólica de ventrículo derecho 
48 mmHg. Egresó por buena evolución, con espironolato-
na, furosemide y captopril. En julio 2008, a los 5 años de 
edad, presentó hepatitis A. Fue tratada en forma conserva-
dora, sin complicaciones. 

11  09 (C ). Se presentó en Sesión 
Conjunta porque continuó con clase funcional II NYHA 
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y falta de ganancia ponderal como operada de comunica-
ción interventricular, comunicación interventricular resi-
dual, insufi ciencia tricuspídea grave, obstrucción de venas 
pulmonares derechas por el septum interauricular. Se acor-
dó realizar plastía de tricúspide (o sustitución), parche en 
tabique interauricular (rígido). Alto riesgo postoperatorio 
por hipertensión pulmonar.

Padecimiento actual. Ingresó el 7 de febrero de 2010 
en forma programada para la corrección quirúrgica.

A la exploración física se encontró peso de 14.9 kg, 
talla 95 cm, frecuencia cardiaca (FC) 89/min, frecuencia 
respiratoria (FR) 20/min, TA 90/50 mmHg, temperatura 
36.5°C, Glasgow 15.

Femenino de edad aparente similar a la cronológica, 
íntegra, sin facies características. Cráneo sin hundimien-
tos ni exostosis, ojos simétricos con pupilas de 3 mm 
isocóricas, normorrefl éxicas, reactivas a la luz. Narinas 
permeables, pabellones auriculares bien implantados, 
conductos auditivos permeables, membranas timpánicas 
íntegras sin alteraciones. Cavidad oral con mucosa bien 
hidratada, faringe hiperémica, sin descarga retro nasal. 
Cello sin alteraciones. Tórax normolíneo con adecuados 
movimientos respiratorios, buena entrada y salida de 
aire, sin integrar síndrome pleuropulmonar. Ruidos car-
diacos con soplo sistólico grado III/VI en cuarto espa-
cio intercostal izquierdo. Abdomen con borde hepático 
a 2-2-2 cm de borde costal derecho, peristalsis normal. 
Genitales femeninos Tanner I, sin alteraciones. Pulsos 
palpables en las cuatro extremidades, tono y fuerza con-
servados. Pares craneales sin alteraciones. Saturación O2 
entre 88 y 92%.

L   . Hemoglobina (Hb) 14.4 g/
dl, hematócrito (Hto) 43%, plaquetas (Plaq) 214,000, leu-
cocitos (Leu) 6600 U/L, neutrófi los (Neu) 45%, linfoci-
tos (Linf) 26%, monocitos (Mon) 24%, bandas (Ban) 3%, 
tiempo de protrombina (TP) 14.4 seg, tiempo parcial de 
tromboplastina (TPT) 30.3 seg.

E . Ritmo sinusal, FC 100/min, eje de P 
+70, bloqueo izquierdo de la rama derecha del Haz de His.

R   . Situs solitus, levocardia, índice cardio-
torácico 0.78 a expensas de crecimiento auricular y ven-
tricular derechos. Se continuó manejo. Se suspendió ácido 
acetil salicílico. Permaneció estable, hospitalizada, en es-
pera de tiempo quirúrgico.

09  10 (I ). Ingresó a quirófano. Se 
realizó recambio valvular tricuspídeo por válvula bio-

lógica Edwards y cierre de comunicación interventricu-
lar residual. Al inicio de la cirugía presentó hipotensión 
42/32 mmHg (36 mmHg), FC 25/min, saturación O2 0% 
y paro cardiorrespiratorio de 3 minutos de duración, que 
se manejó con 300 ug de adrenalina, bicarbonato 10 mEq 
y un gramo de calcio. Sangrado de 1400 ml, gasto urina-
rio (GU) 3.5 ml/kg/h. Salió de bomba al primer inten-
to con una desfi brilación a 1 J/kg, dopamina 8 mcg/kg/
min, dobutamina 8 mg/kg/min, milrinona 0.5 ug/kg/min 
y adrenalina 0.33 ug/kg/min. Pinzamiento aórtico: 1 hora 
con 10 minutos. Tiempo del paro circulatorio: 65 min. 
Ingresó a terapia quirúrgica con TA media 55 mmHg, 
FC 132/min, PVC 12 mmHg, Temp 36.4ºC. Presentó 
sangrado activo por cánula orotraqueal, transfundiendo 
concentrado eritrocitario a 15 ml/kg/dosis, plasma fresco 
congelado, crioprecipitados y plaquetas.

G . pH 7.37, PaO2 105, PaCO2 29.9, HCO3 
17.1, EB –6.7, SatO2 98.3%, Anión Gap 20.3, Lact 8.7, 
Na 140 mEq/l, K 2.9 mEq/l, Cl 105 mEq/l, Ca iónico 
0.97 mEq/l.

E  P . Insufi ciencia 
ventricular derecha grave. Hígado a 4 cm de borde 
costal derecho e hipotensión. Inició vasopresina, intu-
bación orotraqueal, FiO2 100%, PIM 20, PEEP 4, hi-
poventilación derecha, herida quirúrgica con evidencia 
de sangrado. Sonda pleural y mediastinal con drenaje 
hemático.

R  . Opacidad total de hemitórax derecho con 
congestión leve. Abdomen silente, borde hepático a 4-4-
5 cm, sedada con midazolam y fentanyl, anisocoria con 
midriasis derecha de 1.5 mm mayor que la izquierda. 
Presentó fi brilación ventricular, se manejó con desfi bri-
lación con salida a actividad eléctrica sin pulso, reanima-
ción cardiopulmonar por 27 minutos, seis dosis de adre-
nalina, reposición de bicarbonato en dos ocasiones, sin 
respuesta a maniobras avanzadas de reanimación.

L   . Hemoglobina (Hb) 10.5 g/dl, 
hematocrito (Hto) 31%, plaquetas (Plaq) 94,000, leucoci-
tos (Leu) 6600 U/L, neutrófi los (Neu) 69.7%, linfocitos 
(Linf) 23.6%, monocitos (Mon) 6%, bandas (Ban) 0%, 
tiempo de protrombina (TP) 19.1 seg, tiempo parcial de 
tromboplastina (TPT) 39.7 seg.

G . pH 7.06, PaO2 67.7, PaCO2 35.3, HCO3 
9.6, EB –19.2, SatO2 87.5%, Anión Gap 28.4, Lact 15, 
Na 139 mEq/l, K 5.2 mEq/l, Cl 106 mEq/l, Ca iónico 
0.86 mEq/l.
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PRESENTACIÓN DEL CASO

Servicio de Hemodinamia 
(Dr. Jorge Luis Villatoro Hernández)
Se presentan las imágenes en las que se observa insufi -
ciencia tricuspídea grave (Figura 1) y la comunicación 
interventricular (Figura 2).

DISCUSIÓN

Servicio de Hemodinamia 
(Dr. Luis Alexis Arévalo Salas)
El caso del día de hoy es abierto y los diagnósticos están 
claramente descritos en la historia clínica, ante lo cual di-
sertaré sobre las condiciones fi siopatológicas que ocurrie-
ron hasta su fallecimiento.

No existen antecedentes heredofamiliares de im-
portancia, pero es de relevancia que esta paciente fue 
evaluada en otra institución, en la cual se estableció el 
diagnóstico de enfermedad vascular pulmonar asociada 
a comunicación interventricular (CIV) y persistencia del 
conducto arterioso (PCA) a los 2 años de edad, lo que, si 
bien no es improbable, es muy difícil que ocurra. Existen 
muchas revisiones reportadas en la literatura médica que 
datan de la década de los 70 en los cuales estudiaban a los 
niños pequeños con CVI y llegaron a conclusiones muy 
interesantes. Por ejemplo, los doctores Kirklin y Barrat-
Boyes reportan, en su libro clásico de Cirugía Cardiaca,1 
que lactantes menores de 1 año de edad pueden tener re-
sistencia vascular pulmonar (RVP) elevada, incluso ma-
yor a 7 unidades Wood (uW) sin que los cambios histo-
patológicos de la vasculatura pulmonar sean compatibles 

AD: atrio derecho; 
VT: válvula tricúspide; 
VD: ventrículo derecho.

Figura 1. Proyección frontal 
en la que se observa el caté-
ter ubicado en el ventrículo 
derecho. A la administración 
del medio de contraste se ob-
serva gran dilatación del anillo 
tricuspídeo y el atrio derecho e 
insufi ciencia tricuspídea grave.

ADAD

VTVT

VDVD

CIVCIV
ResidualResidual

VIVI

CIV: comunicación interven-
tricular; 
VI: ventrículo izquierdo; 
AOA: aorta ascendente

Figura 2. Esta proyección 
axial alongada permite vi-
sualizar toda la extensión del 
septum interventricular. Se 
encuentra un pequeño corto-
circuito de dos milímetros en 
la zona del parche que corres-
ponde a una comunicación 
interventricular (CIV) residual 
con fl ujo de izquierda a dere-
cha y otra pequeña CIV de 2 
mm en la porción trabecular 
con cortocircuito de izquierda 
a derecha. Las fl echas nos 
marcan las CIV residuales mi-
núsculas e intrascendentes.

CIVCIV
TrabecularTrabecular

AOAAOA
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con enfermedad vascular pulmonar, según la descripción 
clásica de Heath y Edwards.2 Cabe mencionar que esta 
descripción data de 1958 y perdura hasta la actualidad 
porque no hay nada que haya mejorado la clasifi cación 
histopatológica de las lesiones pulmonares para hablar de 
enfermedad vascular pulmonar. En este momento es ne-
cesario mencionar una condición importante. Frecuente-
mente, se habla de hipertensión arterial pulmonar, pero se 
debe comprender que esta es la manifestación del grado de 
resistencia vascular pulmonar, que está condicionada por 
las características anatómicas y la reactividad de los vasos 
pulmonares. Por lo tanto, cuando existe vasoconstricción 
periférica se establece un aumento en la presión pulmo-
nar proximal condicionando entonces hipertensión arterial 
pulmonar. Si estos vasos pulmonares conservan la capaci-
dad de dilatarse, se debe considerar como reactiva, siendo 
los estímulos principales el oxígeno y algunos fármacos. 
En este momento es importante también mencionar que la 
enfermedad vascular pulmonar es el daño irreversible de 
la vasculatura pulmonar. Está marcada por diversos cam-
bios histopatológicos que van desde el aumento del grosor 
de la capa muscular media, el acúmulo de células pareci-
das a fi broblastos que invaden la lámina elástica, hasta el 
desarrollo de fi brosis, lesiones plexiformes y necrosis con 
pérdida de la capacidad vasodilatadora. En este momento 
se establece una condición clínica llamada síndrome de 
Eisenmenger, en el cual los cortocircuitos inicialmente de 
izquierda a derecha se invierten y aparece cianosis.

La paciente mostraba dos cortocircuitos de izquierda 
a derecha, uno el conducto arterioso y el otro la comu-
nicación interventricular, que ocasionaban un hiperafl ujo 
pulmonar —principal estímulo para el desarrollo del daño 
inicial de la vasculatura pulmonar— y, por ende, de la hi-
pertensión arterial pulmonar. Sin embargo, cuando se re-
cibió a esta paciente, no había cianosis y en los ecocardio-
gramas se referían cortocircuitos de izquierda a derecha 
por ambas lesiones, por lo que no había criterios clínicos 
ni ecocardiográfi cos para sustentar inoperabilidad. Ante la 
presencia de hipertensión arterial pulmonar grave, es muy 
difícil precisar clínica y por hemodinámica si ya ha inicia-
do un proceso de enfermedad vascular pulmonar que siga 
su progreso, aun cuando se hayan reparado los defectos.

Al revisar los datos clínicos de esta paciente, se nota 
que prevalece un soplo holosistólico con intensidad III/
VI y hepatomegalia. La presencia de un soplo intenso nos 
habla de un cortocircuito masivo de izquierda a derecha 

puesto que, cuando la presión pulmonar alcanza el nivel 
de la presión sistémica en respuesta a un aumento de re-
sistencia vascular pulmonar, las presiones ventriculares se 
igualan y el soplo tiende a desaparecer, pero condiciona 
un segundo tono muy intenso que no está referido en la 
historia clínica. Se cita, además, la presencia de un retum-
bo apical que es de gran relevancia clínica para el cardió-
logo. La traducción de este signo es que, cuando existe 
un aumento en el hiperafl ujo pulmonar por grandes cor-
tocircuitos, se establece un aumento en el retorno veno-
so pulmonar y aumenta el volumen de sangre en el atrio 
izquierdo. En este momento, la válvula mitral se vuelve 
relativamente estenótica y se establece el soplo diastólico. 
Cuando la resistencia vascular es elevada y por ende la 
presión arterial pulmonar es alta, se pierde la capacidad de 
vasodilatación, disminuye el fl ujo pulmonar y, por consi-
guiente, el retorno venoso pulmonar es menor. Así pues, 
la presencia de un retumbo apical sugiere que los vasos 
pulmonares aún conservan capacidad para vasodilatarse. 
Hasta este momento podemos asegurar que esta paciente 
no tenía enfermedad vascular pulmonar puesto que no te-
nía cianosis y los ecocardiogramas demostraban cortocir-
cuitos de izquierda a derecha.

A los 4 años de edad y ante la condición clínica men-
cionada, se decidió enviar a cirugía para el cierre de los 
defectos. Cabe hacer mención que desde el primer eco-
cardiograma se describen ciertas alteraciones en la válvu-
la tricúspide; concretamente, un prolapso. Es importante 
mencionarlo en este momento, puesto que las lesiones 
anatómicas tricuspídeas son inusuales en la edad pediá-
trica. No así las alteraciones funcionales, es decir, que 
exista cierto grado de insufi ciencia tricuspídea en una vál-
vula anatómicamente competente, por ejemplo, en neona-
tos con resistencia vascular pulmonar elevada o bien en 
cardiopatías congénitas que incrementan la presión ven-
tricular derecha. En este caso se observó una alteración 
anatómica que condicionaba insufi ciencia tricuspídea y 
que debió considerarse para su reparación durante la in-
tervención quirúrgica.

Posterior a la cirugía hubo un evento que puede ser 
considerado como una crisis hipertensiva. La niña tenía 
hipertensión arterial pulmonar y permaneció desaturada, 
por lo que fue necesario tratarla con ventilación mecánica 
y vasodilatadores pulmonares para que cediera la crisis. 
Cabe mencionar que, de ninguna manera, es un evento in-
usual, ya que es la causa más frecuente para esta compli-
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cación. Tal vez porque la CIV es una de las cardiopatías 
congénitas que se opera en el mundo con más frecuencia, 
aunque se ha descrito también en el canal atrioventricu-
lar completo, tronco arterioso, conexión anómala total 
de venas pulmonares o en la D-transposición de grandes 
arterias.3 Además de la hipertensión arterial pulmonar ya 
conocida, se describe un pinzamiento aórtico de poco más 
de una hora, que puede considerarse prolongado y que, 
cuando ambas condiciones se conjugan, se promueve la 
secreción de sustancias vasoconstrictoras, como el trom-
boxano, leucotrienos y otras antiinfl amatorias que mantie-
nen un estado de hipertensión. En este caso se resolvió con 
el manejo convencional a base de oxígeno y vasodilatado-
res. De hecho, en el ecocardiograma de control al alta de 
cuidados intensivos, se documentó una presión pulmonar 
de 42 mmHg. Ante esta evolución se puede inferir que la 
presión pulmonar elevada era reactiva, porque la resisten-
cia vascular pulmonar no era fi ja.

Durante la evolución postoperatoria se describe un 
cuadro de hepatitis A con anticuerpos positivos, pero que 
parece intrascendente en la historia clínica de esta pacien-
te. Pero, lo que es totalmente anormal es que continuara 
con hepatomegalia y se mantiene aún después de la co-
rrección de los defectos. Si bien la asociación de hepa-
tomegalia con cardiomegalia nos habla de insufi ciencia 
cardiaca, en este caso, una vez corregidas las lesiones 
cardiacas, la hepatomegalia debió desaparecer. Ante esta 
situación se decidió practicar un cateterismo cardiaco que 
reportó una resistencia vascular pulmonar normal —con-
siderando como normal entre 2 y 4 uW— con presión pul-
monar elevada y dos pequeñas comunicaciones interven-
triculares que ocasionaban un gasto pulmonar de 1.2 (que 
puede considerarse como muy poco signifi cativo, ya que 
cuando es mayor de 1.5 los niños suelen ser sintomáticos). 
Un defecto estaba localizado en las márgenes del parche 
quirúrgico y otro, en el septum trabecular distante de dicho 
parche, pero realmente la patología estribaba en una grave 
insufi ciencia tricuspídea.

En este momento es oportuno disertar en el papel del 
ventrículo derecho. Maneja el mismo volumen que el iz-
quierdo; sin embargo, guarda profundas diferencias ana-
tómicas y funcionales con respecto a este. Si recordamos 
la anatomía del ventrículo izquierdo, es de aspecto cónico 
que es musculoso, lo que le brinda una capacidad contrác-
til circunferencial y le permite mantener presiones capa-
ces de sobrellevar una resistencia sistémica de entre 12 a 

16 uW contra las 2 a 4 uW que mantiene en condiciones 
normales el ventrículo derecho. Por su parte, este último 
consta de 3 porciones llamadas de entrada, trabecular y 
de salida, conformando una estructura helicoidal. Por lo 
tanto, su contractilidad es longitudinal, conformando una 
cámara de baja presión que permite el paso de un volumen 
similar al izquierdo. Cuando la insufi ciencia cardiaca es 
grave, como en este caso, el ventrículo pierde en gran me-
dida su capacidad contráctil. Tiene menos capacidad para 
manejar el volumen hacia la arteria pulmonar y se estable-
ce un lecho sanguíneo entre la arteria pulmonar y el atrio 
derecho, condicionando la hepatomegalia con la que cursó 
esta paciente.

En la actualidad, debe considerarse a la insufi ciencia 
tricuspídea como un factor de muerte asociado a la co-
rrección de defectos cardiacos, máxime si no se hace una 
reparación concomitante.4

Finalmente, ante la condición de esta niña con insu-
fi ciencia tricuspídea grave, era obligado someterla a un 
reemplazo valvular tricuspídeo. Sin embargo, el adve-
nimiento postquirúrgico era predecible ante la presencia 
de un ventrículo derecho disfuncional durante años. Mis 
diagnósticos fi nales son el de una insufi ciencia tricuspí-
dea grave que condicionó disfunción ventricular derecha, 
hipertensión arterial pulmonar moderada residual con re-
sistencias vasculares pulmonares bajas sin evidencia de 
enfermedad vascular pulmonar y dos comunicaciones in-
terventriculares minúsculas, una residual y otra congénita, 
sin repercusión clínica.

Departamento de Patología 
(Dr. Mario Pérezpeña-Díazconti) 
Los datos de somatometría del estudio post mortem reve-
laron desnutrición crónica acentuada con peso de 14.9 kg, 
para un esperado de 22 kg. La talla fue de 104 cm, con re-
ferencia para su edad de 117 cm. En el tórax anterior, sobre 
la línea media esternal, se observó una herida suturada de 
12.5 cm de longitud. Al abrir la cavidad torácica, la cavidad 
pleural derecha contenía 10 cc de líquido serohemático; la 
cavidad izquierda contenía 20 cc de líquido con las mis-
mas características. Del mediastino se retiró un hematoma 
de 4 x 3 cm. El pericardio (Figura 3) mostraba múltiples 
adherencias y coágulos sanguíneos. En este estudio, el ór-
gano principal es el corazón, que se encontró aumentado 
de tamaño y peso. El bloque cardiopulmonar pesó 450 g, 
con referencia de 343 g. Las aurículas se encontraron dila-
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tadas. En la vista posterior del corazón se puede observar la 
vena cava inferior muy dilatada (Figura 4). Por otra parte, 
la superfi cie de los pulmones es de color gris claro, excep-
to en las bases (que es de un color rojizo). En la base del 
pulmón derecho observamos dos ampollas que no repre-
sentaron mayor alteración. La aorta y tráquea no mostraron 
cambios. El corte del corazón reveló la válvula protésica 
aurículo-ventricular derecha, de 2.5 cm de diámetro (Figu-
ra 5). Ambos ventrículos estaban hipertrófi cos; el derecho, 
además, estaba dilatado, y había una comunicación inter-
ventricular infundibular de 0.1 cm. El conducto arterioso 

estaba ocluido quirúrgicamente. Histológicamente, los ven-
trículos mostraron hipertrofi a, con leve desorganización de 
las cardiomiofi brillas, los núcleos eran hipercromáticos y 
con variación en su forma (Figura 6). La cardiopatía moti-
vó los cambios observados en los pulmones, con espacios 
alveolares con macrófagos con hemosiderina y que repre-
sentan eventos repetidos de edema y hemorragia, y cam-
bios menos aparentes en los lóbulos superiores, asociados a 
insufi ciencia cardiaca de lado izquierdo. Muy notable es el 
daño vascular, donde se observan las paredes de los vasos 
engrosadas debido a la hipertensión pulmonar. También se 

Figura 3. La superfi cie pericárdica muestra aspecto fi broso con 
coágulos adheridos. El corazón está aumentado de tamaño y peso.

Figura 4. La vena cava está dilatada (fl echa).

Figura 5. La válvula protésica no presenta alteración. Las suturas 
se encuentran íntegras.

Figura 6. Histológicamente, ambos ventrículos muestran hiper-
trofi a con desorganización de las miofi brillas, pleomorfi smo e hi-
percromatismo nuclear.
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observaron cambios más aparentes en los vasos pequeños 
y medianos, con muscularización de la pared (Figura 7), 
hallazgos que no son uniformes en todos los vasos. El daño 
es más acentuado en otros campos, con proliferación de fi -
broblastos, muscularización y proliferación de la íntima en 
disposición concéntrica (Figura 8). En todos los vasos estu-
diados, no se encontraron lesiones plexiformes ni necrosis 
en su pared. Con la tinción de fi bras elásticas fue posible 
hacer evidente el daño a la pared vascular (Figura 9). Es-
tos cambios se integran en el grado III de la clasifi cación 
de Heath y Edwards (Cuadro 1), con cambios en diferentes 
estadios en los diferentes vasos.

Cuadro 1. Clasifi cación de Heath y Edwards de la arteriopatía plexo-
génica

Grado 1.  Muscularización de las arterias pulmonares
Grado 2.  Migración de células musculares oscuras a la íntima arterial
Grado 3.  Transformación de las células de la íntima en miofi broblastos 

para formar músculo, colágena y elastina
Grado 4.  Lesiones plexiformes y dilataciones
Grado 5.  Ruptura de los vasos dilatados con hemorragias y lesiones 

exudativas
Grado 6.  Arteritis necrosante

Figura 7. Los cambios vasculares son muy aparentes y afectan 
vasos de mediano y pequeño calibre. Hay muscularización de la 
pared con presencia de colágeno.

Figura 8. El daño se encuentra en diferentes estadios en la vas-
culatura pulmonar, con presencia de colágeno y muscularización.

Figura 9. La tinción de fi bras elásticas muestra la alteración en la 
pared vascular en los vasos pulmonares del paciente, donde la 
elástica se pierde y solo hay algunos rastros de estas fi bras debi-
do a la presencia de colágeno y a la proliferación de fi broblastos.

Figura 10. Hígado con aspecto en nuez moscada debido a la 
insufi ciencia cardiaca derecha.

Un hallazgo, que es relativamente frecuente, es la pre-
sencia de material plástico en la luz de los vasos, que pue-
de corresponder a fragmentos de catéter, acompañado de 
una célula gigante multinucleada tipo cuerpo extraño. El 
hígado mostró patrón en nuez moscada (Figura 10). Es-
taba aumentado de peso y tamaño (800 g para un peso 
referido de 680 g), debido a la congestión asociada con 
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Cuadro 2. Diagnósticos anatómicos fi nales

Enfermedad principal

Cardiopatía congénita cianógena caracterizada por displasia de la valva 
posterior de la válvula tricúspide con prolapso
Comunicación interventricular trabecular

Alteraciones concomitantes

•  Estado post cierre de CIV infundibular, cierre de PCA y plastía de 
válvula tricúspide con fi jación plicatura de cuerda tendinosa de valva 
anterior

•  Historia clínica de CIV residual e insufi ciencia tricuspídea moderada 
a importante

•  Estado post colocación de válvula aurículo-ventricular derecha 
protésica

•  Prolapso de valva posterior de la tricúspide
•  Comunicaciones  interventriculares apicales de 2 y 6 mm
•  Estado post recambio de válvula aurículo-ventricular derecha
•  Cierre de CIV residual
•  Cardiomegalia
•  Hipertrofi a biventricular y dilatación del ventrículo derecho
•  Adherencias pericardio-epicárdicas
•  Hematoma en mediastino de 4 x 3 cm
•  Dilatación de la vena cava inferior
•  Hemorragia pulmonar antigua y reciente
•  Enfermedad vascular pulmonar grado 3 de Heath y Edwards con 

proliferación concéntrica laminar de las capas muscular e íntima y 
transformación de miofi broblastos en la íntima

Datos de insufi ciencia cardiaca

Derrame pleural bilateral (10 cc derecho, 20 cc izquierdo, seroso)
Hepatomegalia congestiva (PO 800 g/PE 680 g)
Desnutrición grave (PO 14.9 kg/PE 22 kg)

Causa de muerte

Choque cardiogénico

CIV: comunicación interventricular; PCA: persistencia de conducto artrioso; cc: cen-
tímetros cúbicos; PO: peso observado; PE: peso esperado.

la insufi ciencia cardiaca derecha. Histológicamente, los 
espacios porta no presentaron alteración, y no se encon-
traron datos de hepatitis A, que tenía diagnosticada dos 
años previos de acuerdo con la historia clínica. El bazo 
estaba aumentado de tamaño, congestivo, con datos de 
insufi ciencia cardiaca derecha. De la misma manera, los 
riñones estaban aumentados de tamaño, con congestión 
intensa en corteza y médula. La pared de la vejiga mos-
tró bandas de contracción. Los vasos del cerebro estaban 
congestivos, aunque estructuralmente no se encontraron 
alteraciones. Histológicamente, algunas neuronas presen-
taron datos de hipoxia con citoplasma rojo intenso denso y 

núcleos hipercromáticos y condensados. Los diagnósticos 
anatómicos fi nales se enumeran en el Cuadro 2.

Los pacientes con hipertensión arterial pulmonar gra-
ve se descompensan frecuentemente en el postoperatorio 
inmediato. La causa de esta descompensación se encuen-
tra en el ventrículo derecho, incapaz de vencer la resisten-
cia periférica aumentada.

COMENTARIOS FINALES

Servicio de Terapia Intensiva 
(Dra. Ma. de Lourdes Marroquín Yáñez)
Los pacientes que, para la corrección de su cardiopatía, 
requieren del uso de circulación extracorpórea pueden 
presentar como complicación el síndrome de bajo gasto 
cardiaco (SBGC). Este consiste, principalmente, en una 
disfunción cardiaca. Su pico de presentación es de las 16 a 
18 horas postquirúrgicas. La incidencia en centros de Nor-
teamérica es de alrededor de 27%.5 En nuestra institución, 
se reporta la incidencia alrededor de 35% y la mortalidad 
de 6%. Nuestra paciente presentó, como factor principal 
para desarrollar este síndrome, la falla ventricular derecha 
crónica por la insufi ciencia tricuspídea que, aunado a una 
hemorragia postoperatoria profusa que requirió grandes 
cantidades de líquido para la reposición de volumen y unas 
resistencias pulmonares elevadas, condicionaron una falla 
biventricular que condicionó la muerte de la paciente. El 
tratamiento del SBGC requiere del uso de medicamentos 
vasoactivos diversos. Aunque el consenso general, a nivel 
mundial, coincide en el uso de milrinona, inodilatador con 
efectos tanto en vasculatura pulmonar como sistémica que 
mejoran la función diastólica.6 En un estudio multicéntri-
co en Estados Unidos, se reportó el uso profi láctico de la 
milrinona, reduciendo el riesgo de presentación del SBGC 
en 64%. De ser irreversible la falla ventricular, la opción 
fi nal es la utilización de ECMO.

Servicio de Hemodinamia 
(Dra. Begoña Segura Stanford)
Existen tres grupos de pacientes con cardiopatía acianó-
gena de fl ujo pulmonar aumentado: aquellos que clínica 
y radiográfi camente tienen el cortocircuito de izquierda 
a derecha, saturación normal y datos de congestión con 
cardiomegalia y son perfectamente operables; los que ya 
tienen hipertensión pulmonar establecida por enfermedad 
vascular pulmonar irreversible con desaturación, cianosis, 
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sin cardiomegalia y con fl ujo pulmonar disminuido que no 
son candidatos a corrección quirúrgica; y, el tercer grupo, 
aquellos pacientes que se encuentran en la mitad del ca-
mino hacia la enfermedad vascular pulmonar con presión 
pulmonar elevada pero aún con cardiomegalia, fl ujo pul-
monar aumentado y congestión. A este tipo de pacientes 
se les realiza una prueba de reactividad vascular pulmonar 
en el laboratorio de hemodinamia, que consiste en la ad-
ministración controlada de fármacos o gases vasodilata-
dores. Inicialmente y hasta la fecha se utiliza la adminis-
tración de oxígeno al 100% para provocar una caída de 
la presión media de la arteria pulmonar con respecto a la 
presión sistémica de 10 mmHg o más. De no haber buena 
respuesta al oxígeno, en nuestra institución se está rea-
lizando un doble reto farmacológico con levosimendán, 
que es un inodilatador con efecto vasodilatador pulmonar, 
e iloprost que es un vasodilatador pulmonar selectivo, 
con la intención de disminuir las resistencias vasculares 
pulmonares al menos 20% o si se presenta una caída de 
la presión media de la arteria pulmonar (al menos de 10 
mmHg con respecto a las basales). De presentarse estas 
reducciones, se considera una prueba positiva que indi-
ca la operabilidad del paciente. En otros sitios se realizan 
pruebas con óxido nítrico.

Servicio de Cardiología 
(Dr. Julio Erdmenger Orellana)
Me parece que, con base en los estudios de ecocardiografía 
y hemodinamia, nuestra paciente era claramente operable 
en cuanto al concepto de enfermedad vascular pulmonar. 
Aunque se cierren los defectos interventriculares, una vez 
que se han establecido los mecanismos de daño vascular 
pulmonar, este no es reversible. En el peor de los casos, 
continúa la evolución de la enfermedad vascular pulmo-
nar. En la autopsia se observa gran daño pulmonar en 
comparación con la evaluación hemodinámica. Por ello, 
considero que a pesar de que se cerró la comunicación in-
terventricular, la enfermedad vascular pulmonar continuó 
su evolución. La insufi ciencia tricuspídea generalmente es 
bien tolerada (a excepción de aquella insufi ciencia que es 

grave postquirúrgica, donde se incrementa el volumen en 
el ventrículo derecho). Me parece que el daño principal de 
la paciente fue la disfunción ventricular derecha, agravada 
por la enfermedad vascular pulmonar. De este caso hemos 
aprendido que está perfectamente documentado y lo esta-
mos llevando a cabo en nuestra institución el ecocardio-
grama transesofágico operatorio en el quirófano a todos 
los pacientes que son sometidos a plastías valvulares. De 
persistir la insufi ciencia valvular moderada o grave se de-
cide la reintervención. Otro punto importante es reducir el 
tiempo entre la primera y la segunda cirugía, para evitar 
el desarrollo de la disfunción ventricular. Es necesario que 
en la institución se cuente con ECMO. A pesar de que la 
mortalidad global en cirugía cardiaca es alrededor de 10%, 
el ECMO puede ayudar a rescatar un número importante 
de pacientes que de otra forma invariablemente fallecerán.
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Dr. Sergio Ruiz González

Correo electrónico: lulymarroquin@yahoo.com.mx
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