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MOTIVO DE CONSULTA: Referida por sospecha de cardiopatia congénita al presentar cianosis, la cual se
exacerbd de manera progresiva, amerito uso de oxigeno suplementario. A las 2 horas de alojamiento conjunto
desarroll6 cianosis generalizada y dificultad respiratoria.

ANTECEDENTES HEREDOFAMILIARES: Madre de 28 afos, ama de casa, primaria completa, casada,
catdlica, desconoce hemotipo, sin tatuajes ni toxicomanias, sana. Padre de 30 afos, agricultor, secundaria,
casado, catolico, desconoce hemotipo, tabaquismo positivo (1 o 2 cigarrillos al dia cada 3 o0 4 dias), consumo
de alcohol social, toxicomanias negadas, perforaciones en Iébulos, negé comorbilidades.

ANTECEDENTES NO PATOLOGICOS: Viven en casa propia con servicios de luz, gas y electricidad, no
cuenta con drenaje, cohabitan cuatro personas en dos habitaciones, hacinamiento negativo, conviven con
animales, no fuman dentro de la casa, COMBE negativo. Bafio interrogado y negado, cambio de ropa interior
y exterior diario. Centro de Salud mas cercano a 5 minutos caminando, hospital mas cercano a hora y media
en camion, distancia a HIMFG 8 horas en transporte publico.

ANTECEDENTES PERINATALES Y PATOLOGICOS: Madre de 28 afios, producto de primera gesta: G1,
C1, PO, AQ. planeado y deseado, percepcion del embarazo a las 2 SDG, ingesta de acido félico y hierro
desde percepcion del embarazo, control prenatal con once consultas y once ultrasonidos obstétricos
normales. Prueba de VIH de VDRL negativas. Aplicaron vacuna de Influenza. Amenaza de aborto a las 36
SDG, remitido con medidas generales, diabetes gestacional, enfermedades hipertensivas en el embarazo,
infecciones urinarias y cervicovaginitis negados. Obtuvieron productos gemelares, vivos, via abdominal por
hipomotilidad fetal y presentacion podalica a las 37 SDG por Capurro, femeninas, peso 2.521 Kg, talla 46 cm,
PC 31 cm, APGAR 8-9, Silverman 3, lloraron y respiraron al nacer, no requirieron maniobras avanzadas de
reanimacion neonatal. Aplicacién de vacunas negado. Aplicacion de vitamina K y cloranfenicol oftalmico al
nacimiento. Presentd deterioro clinico a las dos horas de alojamiento en conjunto, con cianosis central y
periférica, reporté saturacion de mano derecha de 79-87%, saturacién de mano izquierda de 75-85%, se
indicé oxigenoterapia a 3 L/min por casco cefalico, no presentd mejoria de la cianosis, se aumentaron hasta
6 L/min, sin alcanzar cifras de saturacion >90%. 17:00 HORAS: Glicemia capilar reportada en 37 mg/dL,
decidiendo instalar via intravenosa e infundir 85 CC de soluciéon glucosada al 10% para 12 horas, se
solicitaron estudios de laboratorio y gabinete. Persistio con hipoxia, asi como dificultad respiratoria, fatiga,
cianosis central y periférica, sin recuperar saturacion de oxigeno a pesar de oxigenoterapia.

PADECIMIENTO ACTUAL 02.08.25 UCIN: Paciente referida a nuestra unidad por sospecha de cardiopatia
congénita ciandgena, el padre acudié por sus propios medios a este instituto. En consulta de Urgencias
observaron a la paciente con cianosis y desaturacion hasta 65% a pesar de la suplementacion con oxigeno,
se ingres6 como Triage 1 y por dificultad respiratoria decidieron progresar la via aérea con intubacion
orotraqueal al primer intento. Solicitaron valoraciéon por Cardiologia, quienes reportaron estudio
ecocardiografico con heterotaxia visceral, yuxtaposicion aorto-cava, atresia pulmonar con comunicacion
interventricular, arterias pulmonares confluentes de buen tamafio, alimentadas por conducto arterioso
permeable restrictivo, drenaje anémalo de venas pulmonares, comunicacién interauricular de 5 mm.

EXPLORACION FiSICA:
Peso Talla FC FR TA Temperatura | Llenado Capilar | Sat O,
212Kg | 52cm | 148/min | 38/min | 105/48 mmHg 36.4 °C 2 segundos 65 %
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Paciente activa y reactiva, sin facies caracteristicas ni movimientos anormales, normocéfala, perimetro
cefalico de 31 cm, sin hundimientos ni exostosis, cianosis central y periférica, cara simétrica, ojos con pupilas
isocoricas reactivas, nariz central con fosas nasales permeables, pabellones auriculares normalmente
implantados y sin alteraciones, cavidad oral con mucosa bien hidratada. Cuello cilindrico sin alteraciones.
Torax normolineo, campos pulmonares bien ventilados, aparente soplo sistdlico paraesternal izquierdo,
abdomen blando, ruidos hidroaéreos hipoactivos, extremidades superiores e inferiores integras, pie equino
varo izquierdo congénito, pulsos presentes en 4 extremidades.

Laboratorios Extra-HIM

Hemoglobina Hto Leucocitos Plaquetas
20.53 g/dL 61.6 % 20,880/uL 66% de neutrdfilos | 249,000 cels/mms3
BUN Glu Creatinina Acido Urico TP | TPT
12.5 mg/dL 116 mg/dL 0.75 mg/dL 6.51 mmol/L 19.6 | 50.4
INR
1.52

Radiografia de térax AP: Situs inversus totalis, dextrocardia con dextroapex, sin evidencia de patologia
pulmonar aguda. Radiografia de pie izquierdo: pie equino varo congénito. Radiografia de cadera AP vy
Lowenstein: disrafismo espinal cerrado.

Laboratorios de ingreso:
pH Pco; Po; Hcos EB Lactato
7.24 51 mmHg 22.07 mmHg | 21.5mEqg/L | -6.6 [ 5.02 mmol/L

Hb Hto Leu Neu Ban Linf Eos/Bas Plaq

19.9 g/dL 59.3% 12,600 /uL 8570 0% 2270 130/ 0 206,000 cels/mm?

BUN Cr Na K (o] Ca Fésforo Mg
13.48 mg/dL | 0.73 mg/dL 144 mmol/L 5.12 mmol/L [ 101 mmol/L 7.7 mg/dL 7.2 mg/dL 3 mg/dL

BT BD Bl ALT AST

8 mg/dL 0.5 mg/dL 7.5 mg/dL 20 U/L 58 U/L
TP TTPa INR Dimero D Fibrinégeno GGT

15.2 seg. 60.1 seg. 1.31 1105 ng/ml 148 mg/dL 110 U/L

03.08.25 URGENCIAS: Paciente hemodinamicamente estable, sin datos de mala perfusion, sin requerimiento
de aminas ni retos de volumen, estable con infusion de prostaglandinas E2 a 0.1 mcg/Kg/min, balance hidrico
negativo con gasto urinario adecuado. En lo ventilatorio, inicialmente con oxigeno por puntas nasales a 1
L/min, presentando desaturacion hasta 65% al aire ambiente, ante datos de dificultad respiratoria decidieron
intubacién orotraqueal al primer intento, iniciando ventilacion mecanica en modalidad SIMV por volumen con
adecuada expansion toracica y saturaciones entre 66-96%. Permanecio en ayuno, con peristalsis disminuida,
sin distension abdominal ni visceromegalias, evacuaciones presentes. En lo metabdlico-renal curs6 con
hipoglucemia al ingreso, respondio parcialmente a bolo de glucosa al 10%, ajustandose posteriormente el
aporte de glucosa en soluciones de mantenimiento. En area hematoinfecciosa se encontrd sin respuesta
inflamatoria, sangrado ni requerimiento transfusional, sin agregar antibioticoterapia. Neurolégicamente activa,
reactiva, con pupilas isocoricas normorreactivas y Glasgow de 15, realizandose induccién para intubacion
con fentanilo. CARDIOLOGIA: Se interconsultd por saturacion de oxigeno de hasta 50% vy cianosis
generalizada. Paciente con cardiopatia ciandgena compleja, se comentd para establecer plan a largo plazo,
sugiriendo continuar con infusion de prostaglandinas, manejo de liquidos parenterales a 100/Kg/dia.

Ecocardiograma transtoracico:

* Heterotaxia visceral variedad poliesplenia

» Conexién anémala de venas pulmonares (al menos 2 venas pulmonares drenando a atrio derecho)
* Atresia pulmonar membranosa con CIV

* Ramas pulmonares confluentes con circulacion dependiente de conducto arterioso

* Disfuncion diastdlica del ventriculo derecho
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» Adecuada funcion sistdlica biventricular
* Vena cava izquierda persistente drenando a seno coronario dilatado

CIRUGIA PEDIATRICA: Colocacion de catéter venoso central para infusién de prostaglandinas. CARDIOLOGIA:
Con tendencia a la taquicardia, oliguria y tensiones arteriales sistémicas limitrofes, se solicité carga con
solucién cristalina 10 mi/Kg/do.

04.08.25 CARDIOLOGIA: Consideraron extender estudio morfolégico con angiotomografia cardiaca.
Angiotomografia: Frontal (0°)/lateral (90°) en troco braquiocefélico: Tronco braquiocefalico con origen
habitual, paso de contraste a ambas arterias pulmonares de forma simétrica a través de conducto arterioso
que emergia de la porcion lateral de tronco braquiocefalico proximo al origen de arterial subclavia derecha,
con diametro en origen del tronco de 5.3 mm, longitud de 26 mm y a la llegada hacia arteria pulmonar derecha
de 4.5x1.9 mm lo cual evidenciaron zona de estrechez, la arteria pulmonar derecha en porcion proximal de
3.4 mm (Z=-1.55) y en porcion distal previa a bifurcacion de 3.6 mm (Z=-1.21). Arteria pulmonar izquierda en
porcion de origen con 3.1 mm (Z=-1.70) y en porcién distal previa a bifurcacion 4.4 mm (Z= 0.39). En
levoangio evidenciaron retorno venoso pulmonar hacia atrio izquierdo ubicado espacialmente hacia la
derecha. UCIN: Hemodinamicamente estable con infusién de prostaglandina E2, se logré extubacion
programada, permanecié con oxigeno por puntas nasales a 0.5 L/min. En ayuno con nutricion parenteral y
evacuaciones espontaneas, sin respuesta inflamatoria sistémica ni fiebre; se trasladé a Hemodinamia,
posterior a cateterismo cardiaco, presentd sangrado post-intervencion estimado de 40 ml, se realizd
transfusion de concentrado eritrocitario. Neurolégicamente sin convulsiones ni movimientos anormales,
sedacion con fentanilo durante el procedimiento.

07.08.25 CARDIOLOGIA: Ingresé a sala de Hemodinamia para implante de stent coronario en conducto
arterioso de 4 mm de diametro y longitud de 38 mm. Acceso por arteria femoral derecha, via retrograda,
encontrando tronco braquiocefalico con origen habitual, paso de contaste a ambas arterias pulmonares en
forma simétrica a través del conducto arterioso que emergia de la porcién lateral del tronco-braquiocefalico
proximo al origen de la arteria subclavia derecha con diametro en su origen de 5.3 mm, longitud de 26 mmy
el extremo pulmonar a la llegada de arteria pulmonar derecha de 5.4 x 1.9 mm con zona de estrechez, porcion
proximal de arteria pulmonar derecha de 3.4 mm (Z=-1.55) y la porcion distal previa a la confluencia de 3.6
mm (Z=-1.21). La arteria pulmonar izquierda en el origen de 3.1 MM (Z=-1.70), en la porcién distal previa a
la confluencia de 4.4 mm (Z=0.39). En levoangio, los retornos venosos pulmonares hacia el atrio izquierdo
ubicado a la derecha. En forma coaxial fue implantado stent ductal de 4 x 38 mm que cubria ambos extremos
del conducto arterioso quedando ferulizado por completo, con paso de contraste a ambas arterias pulmonares
de manera simétrica y sin defectos de llenado, sin embargo, el stent quedo dirigido hacia la arteria pulmonar
izquierda con diametro expandido a 4 mm. Intentaron navegar a la arteria pulmonar derecha y por el riesgo
de desplazamiento del stent ya no insistieron. Se coloc6 catéter venoso de 4 Fry 2 lumenes en vena femoral
izquierda. Regres6 a Neonatologia con mejoria de la saturacion de 74% a 89%, indicando enoxaparina 0.75
mg/Kg/do cada 12 horas, retiro paulatino del oxigeno e inicié antiagregante al tolerar via oral.
ANESTESIOLOGIA: Inicid infusién de opioide a base de fentanilo, sin embrago, dadas las condiciones y estado
de gravedad del paciente, decidieron suspender la infusion con PANI 58/28 y temperatura 37.1°C.
Gasometria de egreso de cateterismo: pH 7.38, pO2 58.6, pCO. 33.6, HCO3 -4.5, hemoglobina 14.6 g/dL.
glucosa 80 mg/dL, lactato 2.15 mmol/L, por lo anterior no se considerd transfusion de concentrado
eritrocitario. UCIN 13:40 HORAS: Recibieron a paciente neonata femenina orointubada y ventilada, con apoyo
aminérgico de dopamina a 7 mcg/Kg/min, inici6é adrenalina a 0.3 mcg/Kg/min (dosis maxima 0.35 mcg/Kg/min)
y norepinefrina 0.3 mcg/Kg/min (dosis maxima 0.35 mcg/Kg/min), mantuvo tensiones arteriales con
hipotension y diferenciales amplias: 33/17 a 23/8 mmHg y tendencia a la bradicardia, contabilizando
frecuencias cardiacas de 60 a 102 latidos por lo que indicaron una carga de solucion Hartmann a 10 ml/Kg e
hidrocortisona 1 mg/Kg. 16:48 HORAS: Presenté paro cardiorrespiratorio e inicidé reanimacion cardiopulmonar
con 3 ciclos efectivos y 1 bolo de adrenalina a 0.1 mcg/Kg ademas de adrenalina via intratraqueal a 0.1
mg/Kg/do (1 dosis, por sangrado en tubo endotraqueal). Indicaron un bolo de furosemida a 1.5 mg/Kg para
evitar congestion pulmonar. 17:25 HORAS: Presentd paro cardiorrespiratorio, se inicid reanimacion
cardiopulmonar durante 8 minutos, recibié tres dosis de adrenalina intravenosa a 0.01 mg/Kg, bolo de
bicarbonato a 1 mg/Kg, bolo de calcio a 1 mg/Kg, sin respuesta a cinco ciclos efectivos de reanimacion
cardiopulmonar, ni retorno espontaneo de la circulacion, se determiné muerte clinica. Hora de defuncién:
17:50 horas.



