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Resumen

Se presenta el caso de un lactante de dos meses con una cardiopatia congénita compleja del
tipo coartacion aértica con comunicacion interventricular asociada a un trastorno de migra-
cion celular cerebral. El manejo consistio en la correccion de la cardiopatia congénita en
dos tiempos quirdrgicos sin haber profundizado en la evaluacion neuroldgica preoperatoria.
El paciente desarrolld6 multiples complicaciones perioperatorias que incluyeron paro cardia-
co en dos ocasiones, reconexiones consecutivas a circulacion extracorpérea, tamponamiento
cardiaco, quilotorax y choque séptico. Concomitante a las complicaciones postoperatorias, se
realiz6 una evaluacion neuroldgica secundaria bajo un protocolo de abordaje neuroldgico que
consistio en electroencefalografia, resonancia nuclear magnética y tomografia por emision de
positron (SPECT). De esta forma se detect6 paquigiria con microgiria y se sospecho trastorno
de migracion celular cerebral. La evolucion final fue hacia el deceso por falla multisistémica
y la autopsia confirmé la patologia neural, asi como el pobre pronodstico para la funcion y la
vida. De haberse considerado en el preoperatorio un estudio integral que incluyera el binomio
corazon-cerebro, el planteamiento terapéutico podria haberse modificado.

Importance of the heart-brain binomial in the management of congenital heart disease

Abstract

A case of a two month infant with complex congenital heart disease (aortic coarctation with
ventricular septal defect) associated to a cellular brain migration failure is presented. The
management strategy consisted on the correction of congenital heart disease by means of a
two-stage surgery without a further preoperative evaluation of the neurological status. The
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patient developed several perioperative complications such as two episodes of cardiac arrest,
reconnection to cardiopulmonary bypass, cardiac tamponade, chilothorax and septic shock.
A neurological protocol consisting in electroencephalography, brain magnetic resonance and
Single Photon Emission Computed Tomography (SPECT) was practiced during the postopera-
tive period, which detected microgyria with paquigyria and a cellular brain migration failure
was suspected. The final outcome was death due to multisystemic failure and the autopsy
confirmed the neurological disease, as well as poor life function prognosis. Should the heart-
brain binomial had been considered in an integral preoperative evaluation, the therapeutical
approach could have been modified.

Introduccioén

Dentro del vasto y complejo mundo de las cardiopatias
congeénitas, y la interaccion de subespecialidades en este
contexto, es evidente que tanto las ciencias basicas, como
las imagenoldgicas y otras especialidades médicas y qui-
rurgicas deben intervenir, no sélo en lo que al corazon se
refiere.! Las cardiopatias congénitas se asocian con malfor-
maciones en otros sistemas. Dentro de ellos destacan las
malformaciones del Sistema Nervioso Central estructurales
y funcionales, como lo establecié Mckusick de la Univer-
sidad de Johns Hopkins en Baltimore durante la segunda
mitad del siglo pasado en la que documentdé mas de 10
000 condiciones clinicas multisistémicas.? Los defectos o
alteraciones de la migracion neuronal son las malforma-
ciones mas frecuentes del sistema nervioso. La migracion
embrional es una etapa que se da con el cierre del tubo
neural y la formacion de las vesiculas telencefalicas (ne-
cesarias para la formacion de hemisferios y cuerpo callo-
s0).? Dicha migracion acontece entre la doceava y vigésima
semana de gestacion, y son oleadas sucesivas que de ma-
nera ordenada, de la linea media hacia la superficie, van
a situarse desde el epéndimo ventricular hasta la corte-
za, guiadas por el sistema glial, que en esta etapa actla
a manera de radar cuya funcion es guiar a las neuronas
migratorias en su viaje, mediante mediadores quimi-
cos especificos hasta alcanzar su lugar definitivo en la
neocorteza.*

Asi, nuestro objetivo fue el vincular en términos mor-
fologicos y funcionales dos alteraciones en la organogéne-
sis que con mucha frecuencia se asocian y que es necesa-
rio evaluar conjuntamente: corazén y cerebro; tanto de
origen genético como secundarias a procedimientos te-
rapéuticos. Con este fin, se presenta un caso que por sus
caracteristicas y evolucion nos dio pauta para replantear
la necesidad de una mayor integracion de disciplinas en el
ambito de las cardiopatias congénitas.>®

Informe del caso

Se trata de un lactante menor de tres meses de edad,
originario del Estado de México, sin antecedentes peri-
natales de importancia. Presenté un cuadro clinico que
inicié desde su nacimiento y se caracterizo por episodios
de diaforesis y cianosis relacionados al llanto.

Fue atendido en un hospital pediatrico, donde le de-
tectaron un soplo cardiaco, motivo por el cual fue tras-
ladado a los tres dias de vida, a nuestra institucion para
continuar su estudio y tratamiento.

Al momento de su ingreso estaba taquicardico (196
latidos por minuto), taquipnéico (59 respiraciones por

minuto) y con saturacion de oxigeno de 76% al aire am-
biente. Al examen fisico destacaba la presencia de un so-
plo sistdlico paraesternal izquierdo alto, grado II/1V, con
segundo ruido reforzado y ausencia de pulsos en miem-
bros pélvicos. El electrocardiograma mostré signos de
crecimiento biventricular de predominio derecho; y en
la radiografia de toérax se evidencié una cardiomegalia
moderada con indice cardio-toracico de 0.68, boton pul-
monar prominente, y signos de hiperflujo pulmonar. Se
le realizd una ecocardiografia que mostré una coartacion
aortica con hipoplasia del arco aértico asociada a un fo-
ramen oval primum permeable y comunicacion interven-
tricular perimembranosa. Con el objeto de aclarar la ana-
tomia aortica, se solicitd una tomografia computarizada
(TC) que evidencidé una coartacion yuxtaductal de 3 mm
de diametro, de tipo tubular, asociada a un a hipoplasia
del arco adrtico, ademas de los defectos septales intera-
trial e interventricular ya descritos.

Se presentd el caso en sesion médico-quirlrgica, en
donde se discutio la correccion quirtrgica en un tiempo,
versus el abordaje conservador en dos etapas operatorias,
y se opto por la segunda postura; decidiendo realizar una
coartectomia extendida en una primera instancia asocia-
do a un bandaje paliativo de la arteria pulmonar.® La ci-
rugia inicial se llevo a cabo al mes de vida del paciente
a través de una toracotomia postero-lateral izquierda; se
realizo una coartectomia extendida con anastomosis tér-
mino-terminal y un cerclaje de arteria pulmonar con una
banda de politetrafluoroetileno de 24 mm de longitud.

La evolucion postoperatoria fue torpida desde el pun-
to de vista hemodinamico, con tendencia a la hipotension
y desaturacion intermitentes que precipitaron un episodio
de asistolia y paro cardiaco® de dos minutos de duracion
a las 48 horas del postquirdrgico. Después de revertirlo se
establecié un fallo importante de la funcion ventricular
izquierda con alteraciones del ritmo. Posteriormente se
agregaron datos de respuesta inflamatoria sistémica se-
cundaria a una sepsis por Acinetobacter barmanii y Stren-
tophomona maltophilia aislados en secrecion bronquial,
por lo que recibi6 tratamiento antimicrobiano de amplio
espectro.

Si bien la hemodinamica mejor6 parcialmente y el
cuadro séptico parecia haberse controlado, a los 21 dias
de posoperado, present6 un aumento significativo del dé-
bito por el drenaje pleural izquierdo que alcanzaba va-
lores de 300 mL/dia, con caracteristicas macroscopicas
y por laboratorio de quilotérax. Por este motivo se inicié
manejo médico que incluyo nutricion parenteral baja en
lipidos por 15 dias y administracion de somatostatina, sin
lograr un adecuado control del débito pleural. Ante esta
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Figura 1. Corte sagital de Resonancia Magnética que muestra atro-
fia fronto-parietal y quiste subaracnoideo visible entre la calota y
el tejido neural.

refractariedad al tratamiento convencional, se decidi6 rea-
lizar una ligadura del conducto toracico por la misma via
de abordaje quirdrgico inicial.

La evolucion postoperatoria continud siendo estacio-
naria, sin remision completa del cuadro séptico ni me-
joria hemodinamica, con necesidad de apoyo mecanico
ventilatorio, por lo que se decidié completar la correccion
quirdrgica de su patologia intracardiaca.”® Es asi que a los
dos meses de vida, se le llevo nuevamente a cirugia, y a
través de un abordaje por esternotomia media, se realizo
el cierre quirdrgico de la comunicacion interventricular
con parche de pericardio bovino, cierre del foramen oval
permeable por sutura primaria, y retiro del bandaje de ar-
teria pulmonar. Si bien el paciente pudo salir de la circu-
lacion extracorpérea al primer intento, después del cierre
esternal presentd deterioro hemodinamico y llegd hasta
la actividad eléctrica sin pulso.”!" Esto obligd a la reaper-
tura esternal para dar masaje cardiaco directo; después
de seis minutos de asistencia, el paciente salio del paro
cardiaco en forma satisfactoria; pero para no precipitar
otro deterioro hemodinamico, se decidid6 manejarlo con
protocolo de esternon abierto. Después de seis dias, las
condiciones hemodinamicas se estabilizaron, y permitie-
ron realizar el cierre esternal diferido.

La evolucion a partir de entonces fue torpida, por sep-
sis persistente por Stentophomona maltophilia refractaria
a tratamiento antimicrobiano. Se mantuvo hospitalizado
por el lapso de un mes sin mejoria del estado hemodina-
mico ni ventilatorio. Requirié ventilacion mecanica asisti-
da sin lograr extubacion por datos clinicos y radiograficos
de broncodisplasia pulmonar.*7:8

Con el objeto de determinar dafo a nivel del sistema
nervioso central, fue sometido a un protocolo de valora-
cion neurolégica que incluyo una serie de estudios: elec-
troencefalograma, resonancia magnética y tomografia
por emision de positron. El electroencefalograma reveld

Figura 2. Microgiria y paquigiria occipitales (fosa posterior) ma-
croanatomicas.

disfuncion eléctrica generalizada, de tipo bajo voltaje
generalizado, alternando con punta/onda agudas, de me-
diando voltaje, difusas. La resonancia magnética mostrd
una atrofia cortical importante por la presencia de un
quiste subaracnoideo gigante capaz de ejercer efecto de
masa (Figura 1)."2" La tomografia por emision de posi-
tron corroboroé el importante dano funcional.

Después de tres meses de hospitalizacion, desarrollo
deterioro hemodinamico progresivo por tendencia a la hi-
potension y bradicardia, llegando al choque cardiogénico,
insuficiencia renal secundaria, y falla organica multiple.
Finalmente, en las Gltimas 24 horas desarrollé edema ge-
neralizado, acidosis mixta y trastornos del ritmo cardiaco
que lo llevaron a paro cardiorespiratorio, y motivaron ma-
niobras avanzadas de reanimacion durante 25 minutos sin
respuesta, por lo que se declaroé la defuncion.

Con el debido consentimiento de los familiares del pa-
ciente, se solicito estudio post-mortem (necropsia total),
en la cual se evidencio:

1. Menor con facies caracteristica

2. Paquigiria y microgiria macroscopicas (Figura 2).
a. Atrofia cerebral macroscopica (Figura 3).

b. Asimetria olivar.

3. Trastorno migratorio (Figuras 4 y 5).

4. Quiste subaracnoideo con efecto de masa

Discusion

En el binomio corazdn-cerebro se plantea un paradigma:
dentro de la ya compleja tarea de reparar corazones a ni-
vel anatémico y funcional, se afade el problema del dafio
que resulta en el sistema nervioso central. Es necesario con-
siderar este binomio por razones éticas y de criterio clini-
co integral, bajo condiciones econémicas precarias, tanto
de los pacientes cuyas condiciones de pobreza son bien
conocidas, como debido a las limitaciones presupuestales
institucionales.?*

En el caso que nos ocupa: los trastornos migratorios,
en sus variantes de paquigiria y microgiria, consecuencia
de la deficiencia en la formacién de la totalidad de las
capas de la corteza, tanto cerebrales como cerebelosas,
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b

Figura 3. Atrofia del segmento parietal y frontal.

nos ofrecen un panorama de mal prondstico, aunado a las
condiciones de insultos repetidos al sistema nervioso, por
los procedimientos ya descritos.%1415

Antes del nacimiento, pudiera considerarse un meca-
nismo comun en el desarrollo cardiovascular y del sistema
nervioso como se han descrito en varios sindromes (Miller-
Dieker, alteracion del fragmento distal del cromosoma 17,
sindrome de Down y Sindrome de Goldberg-Shoprintzen,
entre otros). Las cardiopatias congénitas pueden afectar
la hemodinamia cerebral, fendmeno que puede ocurrir en
diferentes momentos del desarrollo del cerebro. En la de-
lecion del cromosoma 22q11, la gran variedad de anoma-
lias es muy amplia. Una polimicrogiria puede ser causada
también por isquemias focales prenatales secundarias a
enfermedad cardiaca. La resonancia per se puede pasar
por alto afecciones metabodlicas y de microestructura ce-
rebral, distintas de las del recién nacido a término con
lesion por hipoxia-isquemia.'¢2

Todas estas consideraciones son relevantes en el preo-
peratorio. Las lesiones que derivan de hipoxia secundaria
a los procedimientos tienen una historia natural diferente
de aquellos cambios en la corteza cerebral que derivan de
los cambios de estructura original y que acontecen en el
siguiente orden: capa uno (o marginal); seguida de la
capa siete (transitoria) posteriormente de la dos a la seis, en
orden inverso a la numeracion. Las neuronas tienen su des-
tino marcado genéticamente, pero hay multiples factores
que pueden colaborar al fallo, a la migracion interrum-
pida, desviada o a la que no acontece o no se detiene."?
Es esta integridad la que permite establecer pronosticos
para la toma de decisiones de inclusion y exclusion de
pacientes en funcion de costo/beneficio en su mejor inte-
rés, de la sociedad y de los recursos a nuestro alcance, a
fin de optimizar las acciones médico-quirdrgicas.

No pueden tomarse decisiones en un entorno de mal-
formaciones sin vision integral y multidisciplinaria. Hay
factores sistémicos que determinan buenas o tdrpidas
evoluciones, si ignoramos areas como las de Sistema Ner-
vioso, criterios genéticos, neuroldgicos o neuropsiquiatri-
cos, considerando que esta ultima disciplina se ocupa y

Figura 5. Hipocampo izquierdo con despoblacion neuronal.

trabaja con seis capas de corteza y conexiones, embrio-
logicos, de anatomia patologica y gabinetes (como la re-
sonancia magnética, tomografia computarizada CT/PET,
tractografia, medicina nuclear, mapa cerebral y hasta
tomografia por emision de un solo fotén).2' De particular
interés en casos de esta naturaleza, resultan la espec-
troscopia por RM, que junto con la patologia clinica de mar-
cadores como glutamato, enolasa neural, acetil aspartato,
mio-inositol, creatina y colina,? y la proteina S100B (si no
ha habido procedimientos hipotémicos),?* que por caros que
resulten, pueden dirigir las acciones a una mayor eficiencia,
tanto a nivel clinico como quirdrgico y con mejores resul-
tados para el paciente en términos de vida, calidad de la
misma e inversion de recursos que a la postre, resultan mas
economicos en toda la extension del término.
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