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RESUMEN

Introduccién: el bloqueo auriculo ventricular (AV) completo
congénito (BCC) es una entidad poco comin, siendo una lesion
del tejido de conduccion cardiaco que surge antes del nacimiento,
en la que se produce una alteracion de la transmision de los
impulsos auriculares a los ventriculos y puede aparecer de forma
aislada o familiar; se debe hacer el diagnostico diferencial con
la coexistencia de una cardiopatia estructural o su asociacion a
enfermedades autoinmunes clinicas o subclinicas; su diagnostico
se realiza mediante ecografia y ecocardiografia fetal, técnicas que
permiten el seguimiento y manejo perinatal 6ptimo, aconsejandose
la finalizacién de la gestacion en casos de sufrimiento fetal o
signos de insuficiencia cardiaca; presenta alta morbilidad y
mortalidad y requiere alto indice de sospecha para su diagnostico.
La implantacién de un marcapasos es el tratamiento definitivo que
contribuye a la sobrevida y pronostico de estos pacientes.

Palabras clave: bloque auriculo ventricular, conduccion cardiaca.

CASO CLINICO

Paciente gestante de 27 aios de edad, nacida y residente en Quito, union
libre, instruccion superior, ocupacion quehaceres domésticos, Grupo
Sanguineo B+, alergias negativo, sin antecedentes de importancia, no
colagenopatias, dentro de sus antecedentes gineco obstétricos un aborto
espontaneo hace 2 afios, con legrado instrumental.

Al momento del ingreso cursa su segunda gesta, un embarazo de 32,4
semanas con diagnostico de cardiopatia fetal desde las 27 semanas;
al examen fisico paciente en buenas condiciones generales, un
fondo uterino acorde a la edad gestacional, presentacion cefélica,
movimientos fetales presentes, sin actividad uterina, Frecuencia
Cardiaca Fetal (FCF) que oscila entre 45 y 50 Ipm, tacto vaginal
cérvix cerrado.

ABSTRACT

Introduction: congenital complete auricular ventricular
Blockage is a rare entity, being a cardiac conduction tissue lesion
that develops before birth, which produces an alteration of the
transmission of the auricular impulses towards the ventricules,
and it could appear isolated or familiar form; the differential
diagnosis must be performed with the coexistence of a structural
cardiopathy, or its association with clinical or subclinical
autoimmune diseases; its diagnosis is done by means of a fetal
echography or echocardiography, techniques which allow an
optimal perinatal follow up and management, advising the
termination of the gestation period in cases of fetal suffering or
signs of cardiac insufficiency; there is high morbidity and mortality
rates which require high suspicion indication for its diagnosis. The
implantation of a pacemaker is the definite treatment of choice
which contributes to patient’s life expectancy and prognosis.

Keywords: auricular ventricular blockage, cardiac conduction.

Dentro de los exdmenes complementarios que se realizd en la
unidad de medicina materno fetal: ecogratia bidimensional, Doppler
y modo M en que se evidencia bradicardia fetal persistente sin
disociacion auriculo ventricular, bloqueo AV tipo III, con cierto
derrame pericardico; peso 2300 gramos dentro del percentil para la
edad gestacional, liquido amnidtico en cantidad adecuada, con perfil
biofisico 8/8.
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Figura 1. Ecocardiografia modo M realizada en el periodo fetal.

s e

.5

e At T Y L
2 1.5 1

Fuente: Servicio de Obstetricia Hospital Carlos Andrade Marin

Paciente que se mantuvo hospitalizada en nuestra unidad durante
seis semanas en las que se realiz6 diariamente controles ecogréficos
de la frecuencia cardiaca fetal y perfil biofisico con control de peso
semanalmente; dentro de los controles ecograficos se evidencia
conforme pasaron los dias aumento de derrame pericardico y cierta
hipertrofia ventricular, no signos de hidrops fetal.

Se administr6 dos dosis de maduracion pulmonar completa con una
dosis adicional de refuerzo.

Durante su hospitalizacion se presenta caso clinico al servicio de
cardiologia pediatrica, quienes indican esperar hasta llegar a término
para poder realizar manejo posnatal con probabilidad de colocacion
de marcapaso.

Ademds se administra a la madre salbutamol via oral en dosis de
4 mg/c 8 horas para aumentar de manera indirecta la frecuencia
cardiaca fetal, se administra durante 20 dias, el mismo que se
suspende por taquicardia materna. Durante este periodo frecuencias
cardiacas fetales oscilaron entre 50 y 60 lpm con adecuado perfil
biofisico diario.

Cumplidas las 38 semanas de gestacion la paciente empieza con
labor de parto y disminucion de FCF a 40 lpm por lo que se realiza
terminacion de embarazo por via alta.

Cesdrea bajo anestesia raquidea, obteniéndose Recién Nacido (RN) de
sexo masculino, con buen tono, llanto fuerte, llevado inmediatamente
a sala de Neonatologia, liquido amnidtico claro con grumos, Apgar
8 - 9, peso 2795 gramos, talla 50 cm, pc 32, 5 ecm. FCF 60 y 73,
Frecuencia Respiratoria (FR) 68 por minuto, saturacion O2 75-83%
con O2 por Hood 5 litros/min, tension arterial 67/35, presion arterial
media (PAM) 46.

RN con autonomia respiratoria, llanto fuerte, cianosis generalizada
por lo que se coloca oxigeno a flujo libre; buen tono, fontanela
anterior y posterior normotensa, torax expansible, no quejido audible,
retracciones subcostales leves, murmullo vesicular conservado,
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pulmones con buena entrada de aire, SCORE 4 5, RsCsRs, no soplos,
corazén bradicardico; abdomen suave, depresible, extremidades
simétricas, llenado capilar 2 segundos.

RN ingresado en unidad cuidados intensivos neonatales con
indicaciones de cuna corriente para mantener temperatura con
oxigeno por Hood para saturar entre 88 y 92%, en dectibito dorsal y
ventral, cabecera elevada, en NPO, con hidratacion intravenoso y se
solicitan estudios de ampliacion.

Figura 2. EKG, bloqueo auriculo ventricular completo congénito.

Ecocardiograma: dilatacion de cuatro camaras. Hipertrofia ligera
de los ventriculos. Hipertension Pulmonar con O2, insuficiencia
trictspide leve. No se observa cortocircuito de izquierda a derecha por
ductus arterioso y de derecha a izquierda por foramen oval. (Examen
realizado dentro de sus primeros 30 minutos de vida).

Al momento RN contintia en UCIN, con control estricto de signos de
insuficiencia cardiaca. Se espera la colocacion de marcapasos.

DISCUSION

La primera descripcion clinica corresponde a Morquio en 1901, la
primera confirmacion electrocardiogréfica fue descrita por Van den
Heuvel en 1908 y el primer diagndstico prenatal fue realizado por
Yater en 1929.

La incidencia de alteraciones del ritmo cardiaco se estima del 1 a 2%
de los embarazos, el bloqueo completo en recién nacidos tiene una
incidencia variable de 1/2000 a 1/20000 RN, sin variaciones entre
sexo masculino o femenino.!

La tasa de recién nacidos vivos es de 56-60% y la sobrevida al afio
alrededor del 20%.

Desde el punto de vista etiopatogénico, el BCC puede ser originado
por una enfermedad autoinmune o bien por una anomalia estructural
cardiaca.

Bloqueo AV asociado a anticuerpos autoinmunes

Las mujeres portadoras de anticuerpos antinucleares, principalmente
anti Ro y anti-La, suprevalencia estima en 2%, su etiologia autoinmune
consiste en los anticuerpos dirigidos contra las ribonucleoproteinas,
atraviesan la placenta a partir de las 14-16 semanas, manifestandose
el bloqueo entre las 20 y 24 semanas; el dafio se produce por deposito
de complejos inmunes a nivel del sistema excito conductor y también
a nivel endomiocardico, con desarrollo de miocarditis y fibroelastosis
endocardica en aproximadamente 20% de los casos, recientemente se
identifico que los Ac anti Ro 52 provoca daio permanente a los canales
de calcio cardiacos y su presencia se correlaciona con prolongacion
del tiempo de conduccion AV, desbalance de la hemostasis cdlcica y
apoptosis de cardiomiocitos.
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Bloqueo AV asociado a cardiopatias congénitas

La segunda causa de BCC es el desarrollo embrionario anormal del
nodo AV y ramas proximales del haz de His, asociado frecuentemente
a anomalias cardiacas estructurales.

Se conoce que un 25-50% de casos se acompana de una cardiopatia
estructural, siendo la mas frecuente la transposicion de grandes vasos.

Existe una asociacion entre el BCC y algunos tipos de HLA, maternos
o fetales (HLA-DR3, HLA-A1 y HLA-BR); la presencia de HLA-DR3
facilita la sintesis de AG Ro, aunque por si misma no es causa tnica
de BCC.

El diagnostico prenatal se realiza mediante ecografia y ecocardiografia
fetal, se ha descrito su aparicion desde la semana 11, aunque su
deteccion suele realizarse durante la segunda mitad del embarazo,
dada la mayor vulnerabilidad del corazon fetal en este periodo; siendo
la edad gestacional media al diagnostico las 27 semanas.

Desde el punto de vista ecografico destaca una bradicardia extrema
persistente, acompafiada en los casos graves de signos de insuficiencia
cardiaca (ascitis, derrame pericardico, hidrops), pudiendo acontecer
la muerte intra Gtero. En la ecocardiografia puede demostrarse la
disociacion de la contraccion auriculo ventricular; entre los signos
encontrados en el EKG esté la bradicardia y la falta de conduccion de
las ondas P, con disociacion auriculo ventricular completa.

La ecografia y ecocardiografia fetal nos alerta sobre la presencia
de signos de insuficiencia cardiaca, por lo que son las técnicas de
eleccion en el diagndstico, seguimiento y manejo prenatal.

La ecocardiogratia fetal seriada con medicion Doppler del intervalo PR
mecdnico permite ampliar el espectro diagnostico hacia los bloqueos de
primer grado y eventualmente, intervenir en etapas precoces del dafo
inflamatorio miocardico y del sistema excito conductor (Grafico 1).

Mitral inflow
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\"‘ ‘l (1 ‘l L.

El corazon fetal afectado por BCC completo necesita compensar
la bradicardia y la disociacion electromecénica AV, aumentando el
volumen de eyeccion ventricular lo cual resulta en cardiomegalia e
hipertrofia ventricular; el gasto cardiaco puede verse restringido en
casos de anomalias cardiacas estructurales y enfermedad miocardica
intrinseca, una vez que la capacidad compensatoria del corazon
es sobrepasada se desarrolla falla cardiaca congestiva, con su
manifestacion mas severa es el hidrops fetal, que antecede a la muerte.

El manejo 6ptimo de estos fetos se basa en el seguimiento estricto del
bienestar fetal con pronta finalizacion del embarazo en caso de detectar
signos ecograficos y/o ecocardiograficos de insuficiencia cardiaca
o sufrimiento fetal agudo. La bradicardia fetal es la mayoria de las
veces bien tolerada excepto en los casos de cardiopatia estructural,
enfermedades sistémicas o insuficiencia placentaria.

La literatura menciona que se puede administrar a la madre
diferentes fArmacos cronotropicos y/o inotrépicos, a fin de aumentar
la frecuencia cardiaca fetal y evitar o retrasar la aparicion de algun
signo de insuficiencia cardiaca fetal. A fin de evitar la finalizacion
del embarazo teniendo como producto un RN prematuro, lo que
el objetivo es obtener un Rn a término y con peso adecuado para
facilitar la terapia neonatal y eventualmente quirtirgica.

El uso de betamiméticos, si bien logra aumentar la frecuencia
cardiaca en hasta un 60%, no modifica su pronostico.

El beneficio del tratamiento transplacentario con corticoide
(dexametasona) no estd establecido, con la posible excepcion de los
casos de hidrops ya instalado; el uso de gammaglobulina intravenosa
materna como profilaxis del desarrollo del BAV, parece ser atin
promisorio.

El diagnostico de BCC no condiciona la conducta obstétrica en el
momento del parto, salvo en casos de sufrimiento fetal agudo o
insuficiencia cardiaca congestiva en los que se recomienda una
extraccion urgente mediante cesarea.

El tratamiento consiste en el manejo de la falla cardiaca por
medio de medicamentos y soporte inotropico; en mas del 60% se
usa marcapasos segin las indicaciones de las guias del colegio
americano de Corazén (AHA) y la Sociedad Norteamericana de
Electrofisiologia y Marcapasos con evidencia clase I.

Bradicardia sintomatica, disfuncion ventricular o bajo gasto; ritmo
de escape con QRS amplio, frecuencia cardiaca menor de 50 [pm en
reposo o menor de 70 si hay cardiopatia congénita, QT prolongado,
bloqueo AV completo después de 7 dias posquirargicos.

Existe un riesgo de mortalidad de aproximadamente 20%,
requerimiento de marcapasos en 67% de los sobrevivientes y
probabilidad de miocardiopatia tardia de 10%.

CONCLUSIONES

El bloqueo auriculo ventricular es una lesion del tejido de conduccion
cardiaco en el neonato, entidad poco comun, que produce alteracion
de la transmision de los impulsos de las auriculas a los ventriculos
y su diagndstico basicamente es con la ecografia y ecocardiografia
fetal, técnicas que permiten un manejo perinatal para un tratamiento
oportuno.
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3. Seguimiento del paciente desde el ingreso hasta su egreso.
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RESUMEN

Introduccién: el secuestro pulmonar es una malformacion
congénita inusual que consiste en segmentos pulmonares
afuncionales sin comunicacion con el arbol traqueobronquial y un
aporte sanguineo a través de la circulacion sistémica.

Caso Clinico: nosotros presentamos el caso de una mujer
con infecciones pulmonares a repeticion en el l6bulo inferior
izquierdo. Debido a multiples infecciones en el mismo sitio y con
la sospecha de secuestro pulmonar se realiza angiotomografia en
donde se observa una arteria aberrante que proviene de la aorta
toracica, confirmando el diagndstico; posteriormente es resuelto
quirirgicamente.

Conclusion: el secuestro pulmonar es una patologia rara con
mayor incidencia en la infancia sin embargo algunas variantes se
pueden presentar en el adulto y la sintomatologia de infecciones
pulmonares a repeticion nos hace sospechar en esta enfermedad.

Palabras clave: secuestro pulmonar.

INTRODUCCION

El secuestro pulmonar es una malformacion congénita poco frecuente
que representa el 0,15-6,4% de todas las malformaciones pulmonares,
se caracteriza por un tejido pulmonar no funcional, displasico que
carece de comunicacion con el arbol traqueobronquial normal y recibe
su aporte sanguineo a través de la circulacion sistémica.! >3

Tiene dos variantes: intra y extrapulmonar. La localizacion mas
frecuente es en el segmento basal posterior, dos tercios de los casos
aparecen en el pulmon izquierdo (60%-90%).*

Debido a que es una entidad rara en el adulto no se dispone en la
literatura médica de reportes que evalien la prevalencia del mismo,
existen mas bien estudios realizados en nifios e incluso intratitero, tal
como el reporte de Zhang y colaboradores, en ¢l que evaluaron a 292
mujeres mediante ecografia fetal que reveld una masa pulmonar y
determinaron que 68 fetos presentaron secuestro pulmonar.’

En un estudio retrospectivo realizado por Nunes y colaboradores,
en donde se examinaron a 918 malformaciones fetales, 17
presentaron malformaciones broncopulmonares; de estas el 50%
son malformaciones adenomatoides quisticas congénitas y el 33%
corresponden a secuestro pulmonar.®

CASO CLINICO

Paciente femenina de 52 aflos de edad, trabaja como recepcionista,
con antecedentes de neumonias a repeticion en el ultimo afio,
ingresada al hospital por un cuadro clinico de tres dias de evolucion,
caracterizado por dolor toracico anterior izquierdo tipo pleuritico, tos
con expectoracion mucoide y alza térmica no cuantificada.

ABSTRACT

Introduction: pulmonary sequestration is an unusual
malformation consisting of isolated nonfunctioning lung segments
lacking communication with functional tracheobronchial trees,
with blood flow through the systemic circulation.

Case report: we present the case of a woman with recurrent
pulmonary infections in the left lower lobe. Because multiple
infections in the same place, and with the suspicion of pulmonary
sequestration, we perform a pulmonary angio tomography where
aberrant artery that comes from the thoracic aorta is observed,
confirming the diagnosis; which was then surgically resolved.

Conclusion: pulmonary sequestration is a rare disease with
highest incidence in childhood, but some variants may be present
in adults and symptoms of recurrent pulmonary infections should
make us suspicious of the disease.

Keywords: pulmonary sequestration.

Los estudios complementarios de laboratorio realizados mostraron
leucocitosis con neutrofilia. Enlaradiografiay TC de torax mostraron
una opacidad en el segmento 10 de 16bulo inferior izquierdo. Se
inicia esquema antibiodtico por diagnéstico de neumonia comunitaria.

Evoluciéon

Debido a su antecedente de infecciones a repeticion y al evaluar las
tomografias previas, se determind que todas las neumonias antes
diagnosticadas estaban localizadas en el lobulo inferior izquierdo.

En el diagnostico diferencial de condensacion persistente se sospechd
de neoplasia, la misma que se descartd con broncoscopia normal en
el contexto de una paciente sin factores de riesgo, con estado clinico
y nutricional adecuado, ademas de su tiempo de evolucion, entre
otras entidades poco frecuentes, se sospecha de quiste broncogénico
y secuestro pulmonar, por lo que se decide realizar angiotomografia
pulmonar (angioTC) con reconstruccion 3D, en donde se evidencia
la existencia de un vaso aberrante derivado de la aorta toracica,
confirmando el diagnostico de secuestro pulmonar intralobar.

Las pruebas de funcion pulmonar estuvieron dentro de la normalidad.

Se resuelve quirGirgicamente mediante VATS cuyo procedimiento
fue sin complicaciones.

REVISTA MEDICA / CAMbios © JUNIO 2015 / VOLUMEN XIV - NUMERQ 25



Figura 1. A) Rx térax imagen retrocardiaca izquierda.
B) Angio TC de torax donde se observa una lesion en S10 de
LII y ramo arterial que proviene de la aorta (flecha).

Figura 2. Angio TC de pulmén: presencia de arteria aberrante
(flecha) que nace de aorta toracica descendente.

Figura 3. TC de torax con reconstruccion 3D donde muestra
claramente la rama nutricia de la lesion (flecha) que proviene de
la aorta toracica descendente.
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DISCUSION

El secuestro pulmonar fue descrito por primera vez por Rokitansky y
Rektorzik en 1861, como un trastorno congénito raro, caracterizado
por una malformacion compuesta de tejido primitivo no funcional, sin
comunicacion con el arbol traqueobronquial normal y con un aporte
sanguineo de la circulacion sistémica (aorta tordcico o abdominal).”

Hay dos forma de secuestro pulmonar, uno de ellos es intrapulmonar,
que esta rodeado por el tejido pulmonar normal y drena en las venas
pulmonares. Su incidencia es de un 75% y mayoritariamente se sitGia
en laregion paravertebral, en el segmento posterior del 16bulo inferior,
siendo mas frecuente en el lado izquierdo, aunque pueden presentarse

Nen cualquier [6bulo. La forma de presentacion mas frecuente incluye
infecciones pulmonares recurrentes y hemoptisis.”'*

El otro es extrapulmonar, que tiene su propia inversion pleural y
esta fuera del pulmon, el drenaje venoso es hacia venas sistémicas,
vena cava inferior, vena acigos o vena porta y es menos frecuente
que el intralobar. La rama nutricia aortica suele ser rama de la aorta
descendente subdiafragmatica.'” En el secuestro extrapulmonar, la
gran mayoria (65%) se asocian con otras anomalias congénitas que
van desde trastornos inocuos (como bazo accesorio) a enfermedad
cardiaca compleja, con hernia diafragmatica por lo que su presentacion
clinica es en etapas tempranas de la vida con disnea, cianosis y
dificultades para la alimentacion."

La arteria nutricia tipicamente entra al tejido por la via del ligamento
pulmonar, si se origina por encima del diafragma; si el origen es por
debajo de este, llegan al tejido secuestrado perforando el diafragma
0 a través de los hiatos esofégico o aortico. Por lo general la arteria
es unica, aunque del 15 al 20% estan descritas multiples arterias
aberrantes. ' 7

El diagnostico de secuestro pulmonar se realiza cuando se identifica
la rama arterial andmala. La arteriografia es la prueba de oro para el
diagnostico preoperatorio. Actualmente con el avance de las técnicas
no invasivas en imagen, la TC con reconstruccion tridimensional
es el mejor método, sustituyendo a la angiografia con una exactitud
diagnoéstica del 80%." "0 El tratamiento definitivo es la resolucion
quirtrgica.'?>!

CONCLUSION

El secuestro pulmonar es una entidad congénita rara, aunque mas
frecuente es en la infancia y puede presentarse a cualquier edad.
La forma clinica mas frecuente es la neumonia a repeticion en el
secuestro intralobar.
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