A case of a female pacient, month
and nine day age, with an appropriate
perynatal history. Who presented a
chart of perybucal cynosis and vomit
with bilious content by the age of 15
days old. If is diagnosed by
echocardiography, severe hipoplastic
left heart syndrome of the cavities,
but due to natural evolucion and the
serious of the disease, the patient
died.

IINTRODUCCION

Paciente femenina de un mes y 9 dias
de edad, vecina de La Virgen de
Sarapiqui, producto de una madre de
19 afios de edad, casada, primigesta,
con control prenatal adecuado, sin
complicaciones y clasificada de bajo
riesgo osbtétrico durante la evolucion
de su embarazo. Su nacimiento
ocurrié en el Hospital San Vicente de
Paul, correspondiendo a un parto
vaginal, sin complicaciones,
realizado por una  enfermera
obstétrica; obteniéndose un producto
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de término adecuado para la edad
gestacional, Unico, vivo, peso de 3395
gramos, APGAR DE 9 - 10 que no
necesito reanimacion neonatal, lo que
permiti6  realizar los cuidados
inmediatos del recién nacido vy
egresar al dia siguiente sin ninguna
complicacion. La recién nacida es
traida a los 5 dias de nacida para
realizar el tamizaje neonatal y su
control de crecimiento y desarrollo
con una evolucion satisfactoria sin
ninguna eventualidad, sin embargo al
cumplir 15 dias de edad inicia con
cianosis peribucal y vomitos de
contenido bilioso, motivo por el cual
su madre decide llevarla a la consulta
médica con una pediatra privada.
Durante el examen fisico se detectd
un soplo cardiaco, razén por la cual
el especialista decide referida al
Servicio de Cardiologia del Hospital
Nacional de Nifios, donde le realizan
un ecocardiograma diagnosticandole
un "Sindrome de coraz6n izquierdo

con hipoplasia severa de cavidades",
debido al tipo de cardiopatia se
decide dar tratamiento conservador
el cual consistira en observacion con
medidas de sostén para la
correspondiente evolucion natural de
la enfermedad.

Debido a la gravedad de Ia
enfermedad la madre y su hija
deciden trasladarse a vivir a
Alajuela, dias después inicia con
llanto, irritabilidad, cianosis
generalizada y dificultad para
respirar por lo que es internada en el
Hospital de  Alajuela  donde
permanece dos dias con una
evolucion no satisfactoria hasta que
presenta falla cardiorespiratoria y
fallece a pesar de las medidas de
reanimacion que se le practicaron.
En la autopsia nimero 08 - 2025 se
reporta como causas de muerte
Sindrome de corazon izquierdo con
hipoplasia severa de cavidades y
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Falla Cardiorrespiratoria.

El término hemicardio izquierdo
hipoplésico se utiliza para describir
un grupo de anomalias, estrechamente
relacionadas, que abarcan la falta de
desarrollo del lado izquierdo del
corazon (p. ej., atresia de los orificios
adrtico y mitral) y la hipoplasia de la
aorta ascendente. El ventriculo
izquierdo puede ser pequefio y no
funcionante o totalmente atrésico; el
ventriculo derecho mantiene las dos
circulaciones, pulmonar y sistémica.
(1-5) Después del nacimiento, la
supervivencia depende de un
conducto arterioso permeable. En la
genética se menciona que existe una
incidencia familiar en gemelos del
Sindrome de corazon izquierdo
hipoplésico. ~ Shokeir en 1971,
propone que se trata de una herencia
autondmica recesiva; sin embargo
estudios de casos de familias en
Boston, Toronto, London y Hamburg
refieren que se trata de un modo de
herencia poligénica. El riesgo de
recurrencia en un hermano es de 0.5%
(2/370), ademés no existe evidencia
de que el medio ambiente influya
como factor predisponente en esta
malformacion  congénita. (2) El
Sindrome de corazon izquierdo
hipoplésico en todas sus formas
presenta una incidencia del 1.4 a
3.8% de los lactantes con cardiopatia
congénita, reportada por Hayward. (3)
Tipicamente  estos  nifios  son
considerados sanos, luego inician con
sintomas de dificultad respiratoria a
las 48 o 72 horas después del
nacimiento con un rapido deterioro.
La cianosis es inicialmente minima,
pero se pronuncia mas cuando se
presenta la insuficiencia cardiaca, es
caracteristico un color azulgrisaceo
en la piel que denota la mezcla de
cianosis e hipoperfusion. En los
primeros dias de vida aparecen
signos de insuficiencia cardiaca, que
comprenden disnea, hepatomegalia,
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bajo gasto  cardiaco,  pulsos
periféricos  bajos incluidos los
carotidos; es habitual la
cardiomegalia con un impulso
paraestemal palpable debido al
ventriculo derecho. A menudo se
ausculta  un soplo sistolico
indeterminado. Puede existir otras
anomalias renales y del sistema
nervioso central. (4) Los hallazgos
radiolégicos suelen ser relativamente
normales al nacer, luego produce un
crecimiento rapido y progresivo del
corazon vinculado a menudo con
congestion venosa pulmonar. El
electrocardiograma  suele  revelar
desviacion del eje a la derecha,

hipertrofia auricular - ventricular
derecha con escasez relativa de
fuerzas ventriculares izquierdas y

ausencia de onda Q en V6. La
ecocardiografia suele ser diagndstica
y elimina la necesidad de
cateterizacion cardiaca. Las opciones
terapéuticas consisten en medidas
paliativas (técnica de Norwood), el
transplante cardiaco y, en algunos
casos, tratamiento de observacion con
medidas de sostén. El prondstico de
este sindrome, que antes era mortal,
estd mejorando. Generalmente es
pobre, estos infantes mueren
aproximadamente a las 48 horas de
iniciado los sintomas, los casos de
supervivencia de mas de 1 mes son
raros. Ahora puede practicarse
operaciones paliativas con indices de
supervivencia de 50 a 75 %. Muchos
lactantes  paliativos  finalmente
requeriran transplante. Las tasas de
supervivencia a un afio con
transplante primario son superiores a
80%. Es probable que adelantos en
cirugia e inmunologia adicionales
mejoren el prondstico. En
conclusién, el Sindrome de corazén
izquierdo con hipoplasia severa de
cavidades, es una cardiopatia
congénita que continda siendo una
enfermedad mortal en Costa Rica de

pocas opciones terapéuticas.

LYESUMEN

Paciente femenina de 1 mes y 9 dias
de edad, con una historia perinatal
adecuada que presentd un cuadro de
cianosis peribucal y vomitos de
contenido bilioso a los 15 dias de
nacida. Se diagnosticO por un
ecocardiograma un Sindrome de
coraz6n izquierdo con hipoplasia
severa de cavidades; que por la
evoluciéon natural y gravedad de la
enfermedad terming falleciendo.
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