Cartas al Editor

Figura 1A-C. RM craneales del paciente donde se aprecia hematoma frontotemporal derecho.

Cefalomatoma a nivel occipital. Auscultacion cardiaca: ritmica, sin
soplos. Auscultacion pulmonar, normal; abdomen normal, no se pal-
pan megalias. No existia otorragia, ni lesiones cutianeas. El resto de
exploracion sin hallazgos. No existian antecedentes familiares de ca-
sos de muerte subita, arritmias o crisis convulsivas, ni personales de
crisis convulsivas previas, ni sincopes. El desarrollo neurolégico ha-
bia sido normal y el paciente practico deporte con frecuencia. Las
exploraciones complementarias (hemograma, gasometria, coagula-
cion, perfil hepatico y renal, radiogratia de térax y electrocardiogra-
ma [ECG]) mostraron pardmetros normales, salvo una discreta acido-
sis respiratoria previa a la intubacion. Ante la disminucion progresiva
del nivel de conciencia se decidi6 intubacion previa a la realizacion
de neuroimagen. Se realiza tomografia cumputarizada (TC) craneal
donde se aprecio6 la existencia de aumento de partes blandas com-
patible con cefalohematoma parietal derecho, discreta cantidad de
aire extraaxial adyacente a la sutura lambdoidea y al penasco dere-
cho sin que pueda descartarse fractura mastoidea o de penasco. No
se apreciaron lesiones ocupantes de espacio ni desplazamiento de la
linea media.

En la UCIP se mantuvo con sedoanalgesia (midazolam y propo-
fol), tratamiento anticomicial con fenitoina por via intravenosa y me-
didas antiedema cerebral (restriccion moderada de liquidos y corti-
coides). A las 24 h se realizo resonancia magnética (RM) craneal
donde se aprecio6 hematoma frontotemporal derecho, contusiones
hemorragicas corticosubcorticales frontales bilaterales y en 16bulo
temporal derecho, minimo hematoma subdural bihemisférico, pe-
queno hematoma epidural occipital derecho y laceracion o trombo-
sis del seno transverso y sigmoide derecho (fig. 1A-C). Se decidi6 ac-
titud conservadora manteniendo la ventilacion mecénica, sedacion y
medidas antiedema cerebral durante 72 h. Durante este periodo el
paciente no presentd ninguna complicacion. Tras realizar RM de
control, que no mostraba cambios significativos respecto a la ante-
rior, se procedio a la extubacion, comprobandose que la explora-
cion neurologica era rigurosamente normal sin presentar ningin
tipo de déficit.

Tras despertar, el paciente refiri6 que la pérdida brusca de
consciencia se produjo mientras el paciente estaba jugando con
sus companeros en el patio del colegio. Este “juego” consiste
en provocar una casi pérdida de conciencia para asi poder ex-
perimentar la sensacion de pérdida de control o las alucinacio-
nes visuales que pueden acompanar al presincope. Para ello, un
nino se coloca en el centro y empieza a hiperventilar; posterior-
mente los demas companeros le impiden que respire, tapandole
la boca y la nariz y comprimiéndole el torax. El nifio debe
aguantar la respiracion hasta que nota la sensacion brusca de

pérdida de control o mareo. En este caso, la pérdida de con-
ciencia brusca hizo caer a nuestro paciente hacia atras sobre su
propio peso sin que los demds comparfieros pudieran sujetarle,
por lo que se golped en la region occipital provocando el trau-
matismo craneoencefilico.

No hemos encontrado en la bibliografia alusiones a esta con-
ducta peligrosa como causa de sincope provocado o de trau-
matismo craneoencefilico ni de las posibles complicaciones que
puede producir. Consideramos que es importante llamar la aten-
cion sobre esta conducta anormal actualmente extendida entre
los adolescentes que puede entrafar riesgos importantes y como
en este caso una gran morbilidad.
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Valvula de Eustaquio
hipertréfica y redundante

Sr. Editor:

La valvula de Eustaquio procede de la valvula derecha em-
brionaria del seno venoso. Esta formacion tiene una mision im-
portante en el feto, derivando la corriente sanguinea hacia la au-
ricula izquierda a través del foramen oval. La ausencia de esta
derivacion en la vida extrauterina hace que la vélvula carezca de
funcion y se atrofie gradualmente durante la infancial. Sin em-
bargo, en ocasiones, puede persistir hasta edades adultas sin
que ello suponga enfermedad cardiaca propiamente dicha?.

El objetivo de esta carta es comunicar una variante normal
de vilvula de Eustaquio hipertrofica que planted inicialmente el
diagnostico diferencial con masas cardiacas intracavitarias.
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Se presenta el caso de un nino de 8 afos, sin otros antecedentes
familiares ni personales de interés que una convulsion febril a los
2 anos de edad, que referia 3 episodios de dolor toricico intenso.
Todos estos procesos se acompanaron de sintomatologia vegetati-
va con palidez cutinea, vomitos y sincope en una ocasion. No no-
taba sensacion de taquicardia con estos episodios, ni otra sintoma-
tologia desde el punto de vista cardiaco. La exploracion fisica
general y cardiovascular fueron normales. Hemograma completo
con velocidad de sedimentacién globular (VSG), bioquimica san-
guinea completa, que incluia creatincinasa, lacticodeshidrogenasa
(LDH) e interleucina 6 y estudio de coagulacion dentro de los limi-
tes normales; electrocardiograma y radiografia de toérax normales.
En el estudio ecocardiografico Doppler transtoracico se observaba
una masa muy movil de unos 18 x 3 mm anclada en el techo de la
auricula derecha (fig. 1). La resonancia magnética (RM) cardiaca fue
normal sin apreciarse imagen alguna de masa en las cavidades. El
diagnostico se complet6 con un estudio ecocardiografico transeso-

Figura 1. Ecocardiografia transtordcica, plano subcostal
sagital de 4 camaras. Se visualiza masa de
18 mm (flecha) anclada en el techo de la auri-
cula derecha. AD: auricula derecha; VD: ven-
triculo derecho; Al auricula izquierda; VI: ven-
triculo izquierdo.

fagico que mostro la existencia de una valvula de Eustaquio hiper-
trofica y redundante que, desde la llegada de la vena cava inferior
en el techo de la auricula derecha, prolapsa hasta la valvula tricts-
pide (fig. 2).

La persistencia de valvula de Eustaquio suele ser asintomadtica,
y se detecta casualmente por ecocardiografia?, pero también
puede ser asiento de endocarditis y mixomas®*. Ademis, si su
tamano es grande, puede asociarse con la aparicion de arrit-
mias o incluso producir, en los primeros dias de vida, una deri-
vacion derecha izquierda importante a través de una comunica-
cion interauricular con cianosis central grave que haga necesaria
la escision quirtrgica>’. En el caso que se presenta de vilvula
de Eustaquio hipertrofica, el hallazgo fue casual, ya que los sin-
tomas referidos, que justificaron el estudio, no parece que estén
asociados con el elevado tamano de la vdlvula de Eustaquio.
Creemos que la Gnica sintomatologia que podria presentar este
paciente atribuible a su valvula hipertréfica son arritmias y no se
han detectado en los Holter realizados.

Mas interesante resulta discutir la persistencia de una valvula
de Eustaquio hipertrofica como simuladora de enfermedad car-
diaca, principalmente, el diagnostico diferencial entre ésta y ma-
sas intracardiacas'89.

Los tumores de corazon, a pesar de su baja frecuencia en la
edad pediitrica, son un diagnostico que debe tenerse en cuenta
en casos de sintomatologia indicativa de obstruccion mecinica,
insuficiencia cardiaca o arritmias. En nuestro paciente, la sinto-
matologia referida, dolor toracico, sintomatologia vegetativa y
sincope, junto con el hallazgo de una masa moévil unida a la pa-
red de la auricula derecha en el estudio ecocardiografico inicial
obligd a descartar una masa intracavitaria. Para identificar la es-
tructura de la valvula de Eustaquio y diferenciarla de masas in-
tracavitarias en el estudio ecocardiogrifico transtoracico, Lima-
cher et al' sugieren la proyeccion sagital subcostal en un plano
perpendicular frente al plano de 4 cavidades. Por Gltimo, como
ocurrié en nuestro caso, las ecografias transesofagicas bidimen-
sionales, o incluso tridimensionales!’, pueden ser de gran ayuda
en el diagnostico diferencial entre valvula de Eustaquio hiper-
trofica y masas intracardiacas.

Figura 2. Ecocardiografia transesofagica, plano transversal. A) Masa vibrdtil (flecha) que prolapsa bhasta la valvula tri-
cuspide; B) al rotar ligeramente el transductor se confirma que se trata de una valvula de eustaquio hipertrofi-
ca, observandose su inicio en la desembocadura de la vena cava inferior. AD: auricula derecha; VD: ventriculo
derecho; VT: vdlvula triciispide; VC: vena cava inferior; VE: vdlvula de Eustaquio.
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;Es suficiente la valoracion
cardiologica en la tetralogia
de Fallot?

Sr. Editor:

Hemos leido con gran interés el articulo en la seccion “;Cudl
es su diagnostico?” sobre sindrome cardiofacial o de Cayler!, y
deseamos felicitar a sus autores. Este cuadro con entidad pro-

pia se reconoce actualmente como la asociacion de malforma-
ciones cardiacas congénitas y la hipoplasia o agenesia del
musculo depresor del angulo de la boca (depresor anguli oris)>.
Sin embargo, nos gustaria hacer algunas precisiones.

Dentro de las pruebas complementarias a realizar en el caso
presentado creemos que podria ser de especial interés un ca-
riotipo con estudio genético molecular de sindrome CATCH
22q11.2. La delecion 22q11.2 es la alteracion genética por dele-
cion mas frecuente en seres humanos, aproximadamente
1/4.000 recién nacidos vivos la presentan. Esta delecion se ha
identificado en muchos pacientes con fenotipos y presentacio-
nes clinicas muy variables, como el sindrome de Di George,
sindrome velocardiofacial®, sindrome de anomalias conotrunca-
les y faciales, asi como algunos casos de sindrome de Opitz y de
sindrome cardiofacial o de Cayler, caso presentado por Silveira
Cancela et al’.

Existe una gran variedad de anomalias clinicas que acompa-
flan a esta delecion, sin una adecuada correlacion genotipo-fe-
notipo en los pacientes afectados. Los hallazgos cldsicos son fa-
cies dismorfica, defectos cardiacos conotruncales, hipocalcemia
por hipoparatiroidismo, inmunodeficiencia mediada por linfoci-
tos Ty anomalias palatinas. Otros signos que pueden estar pre-
sentes son retraso mental, alteraciones nutricionales, psiquidtri-
cas, asi como defectos renales y musculosqueléticos?,

Debido a su extraordinaria variabilidad clinica, el diagnostico
del sindrome de delecion 22q11.2 en muchas ocasiones lo esta-
blece el cardidlogo infantil tras la evaluacion de anomalias car-
diacas conotruncales, o el cirujano plastico tras la correccion de
un defecto palatino o una incompetencia velofaringea, o am-
bas®. Este sindrome debe sospecharse ante signos mayores
como la cardiopatia. De hecho, la cardiopatia congénita consti-
tuye la anomalia estructural mas frecuente ligada a esta delecion,
siendo la tetralogia de Fallot el defecto cardiaco que se presen-
ta en un porcentaje mas elevado. En un estudio en el que se in-
cluyeron pacientes con anomalias cardiacas conotruncales, se
observo que el 15,3% de los pacientes con tetralogia de Fallot
presentaban la delecion 22q11.2°. La frecuencia de la delecion
22q11.2 no varfa en aquellos pacientes con tetralogia de Fallot
y atresia pulmonar cuando se compara con aquellos que pre-
sentan asociado el proceso con estenosis pulmonar. Sin embar-
20, en pacientes con tetralogia de Fallot y agenesia pulmonar
parece existir un incremento en la incidencia de este sindrome
de delecion’®. Ante estos datos, algunos autores defienden la
necesidad de un adecuado estudio genético en todo recién na-
cido con anomalia conotruncal®.

Creemos muy interesante el caso clinico presentado por Sil-
vera Cancela et al!, y con los datos aportados defendemos que
el cribado de la delecion 22q11 es necesaria. Harfamos extensi-
vo el estudio genético a los pacientes afectados no solo de los
sindromes ligados a esta delecion (sindrome de Di George, sin-
drome velocardiofacial, sindrome de anomalias conotruncales y
faciales, sindrome de Opitz y sindrome cardiofacial o de Cayler),
sino también a los que presentan anomalias cardiacas cono-
truncales, entre ellas la tetralogia de Fallot, para mejorar el ade-
cuado abordaje clinico del paciente y aportar a los padres un co-
rrecto consejo genético.
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