Cartas al Editor

Una investigacion experimental llevada a cabo por el Servi-
cio de Cirugia del Hospital Infantil La Paz ha estudiado estas
malformaciones. En este trabajo se analiza el tracto respiratorio
de fetos de ratas con atresia de esofago inducida por adriamici-
na. Estas presentaban fistula traqueoesofigica asociada en el
67% de los casos; en este grupo las malformaciones laringotra-
queobronquiales eran constantes y graves (mds anillos traquea-
les, estenosis traqueales, bronquios ectopicos, laringe anormal,
etc)!%. En muchos casos el diagnéstico de las malformaciones
asociadas se realiza en el momento de la intervencion quirdrgi-
ca o en autopsias?. La cirugia, en estos casos, presenta dilemas
diagnésticos y terapéuticos, ya que los hallazgos clinicos y ra-
diolégicos resultan, en ocasiones, confusos y dificultan el diag-
noéstico exacto®. La correccion quirtrgica depende del grado y
localizacion de las anomalias asociadas y del grado de afecta-
cion sistémica.

Las complicaciones anestésicas mds frecuentes que se descri-
ben durante las intervenciones de atresia de eséfago son acido-
sis, hipoxemia, distension gastrica, obstruccion del tubo endotra-
queal, compresion traqueal, arritmias cardiacas y atelectasias. Se
ha descrito dificultad para el paso del tubo endotraqueal debajo
de las cuerdas vocales en el momento de la intubacion!!; situa-
cion similar a la descrita en nuestro caso. En nuestro paciente fue
necesario practicar reintubaciones sucesivas hasta conseguir pasar
el codo que presentaba la triquea, y que desconociamos. Tam-
bién nos encontribamos en una situacion de hipercapnia en los
sucesivos periodos de ventilacion mecanica, problemas comunes
a los anestesistas y que nos llevaron al estudio de la via aérea.

La laringotraqueobroncoscopia es un método habitual para
el diagndstico de las anomalias traqueoesofigicas de los pa-
cientes con atresia esofagical?. Por otra parte, la TC helicoidal es
una técnica sencilla que permite detectar y localizar el lugar, la
extension, la gravedad y dinamica del colapso de la via aérea en
ninos sintomdticos con estas anomalias, y puede utilizarse en el
seguimiento de estos pacientes sin necesidad de realizar nuevas
endoscopias.

Se debe de pensar siempre que pueden existir malformacio-
nes de via aérea asociadas a la atresia de esoéfago. Estas pueden
causar sintomas respiratorios y dafio vital si se desconocen, ya
que las paredes laringeas o traqueales, con frecuencia no son
normales en los ninos que presentan atresia de eséfago, fistula
traqueoesofigica y sintomas de obstruccion de la via aérea®.
Ademis, debe tenerse en cuenta que el grado de obstrucciéon
traqueal no siempre se correlaciona con el tamano del bolson
esofigico o con el lugar de la fistula traqueoesofigica®.

En definitiva, creemos que estaria indicado hacer una investi-
gacion cuidadosa y un estudio adecuado de la via aérea en estos
casos, mediante broncoscopia o TC helicoidal, y tratar, o pre-
ver, las situaciones de compromiso de via aérea que puedan sur-
girl®. Como alternativas a la intubacion, en estos casos de via aé-
rea dificil, se podria pensar en la mascarilla laringea, una opcion
de ventilacion utilizada ya para transporte interhospitalario de
nifios con fistula laringotraqueoesofigica tipo 3'3.
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Masa intracardiaca

en paciente con atresia
pulmonar y defecto septal
ventricular

Sr. Editor:

La atresia pulmonar con defecto septal interventricular (APD-
SD constituye la forma mas grave de tetralogia de Fallot. El flujo
pulmonar depende de un conducto arterioso permeable o de ar-
terias colaterales aortopulmonares!. Se han detectado microde-
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Figura 1. Ecocardiograma transtordcico. Plano subcos-
tal. Se observa una masa hiperecogénica situa-
da en el dpex del ventriculo derecho, junto al
tabique interventricular (doble flecha), que pre-
senta defecto subaortico (flecha individual).
Ao: aorta; VD: ventriculo derecho; VI: ventricu-
lo izquierdo.

Figura 2. Ecocardiograma transtordcico. Plano de cuatro
camaras. Se observa una masa bhiperecogénica,
lobulada, en el dpex del ventriculo derecho
(flecha). AI: auricula izquierda; VD: ventriculo
derecho; VI: ventriculo izquierdo.

leciones en la region cromosémica 22q11, también presentes
en el sindrome velocardiofacial y el sindrome de Di George. Ge-
neralmente, la comunicacion interventricular es grande y no res-
trictiva y es frecuente la presencia de insuficiencia adrtica. Sue-
le presentarse en forma de hipoxemia y cianosis en el recién
nacido.

Los tumores intracardiacos no son frecuentes en la edad pe-
diatrica. Generalmente son benignos y sus formas clinicas de
presentacion son multiples, incluyendo insuficiencia cardiaca,
arritmias, dolor tordcico, embolias, malestar general, pérdida de
peso, anorexia o fiebre?. La asociacion de APDSI y tumores car-
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diacos es muy infrecuente y los casos publicados hasta ahora
excepcionales.

Presentamos el caso de un lactante de 9 meses diagnosticado
al nacer de atresia pulmonar con defecto septal ventricular y tu-
mor en dpex de ventriculo derecho.

Lactante varon de 9 meses de edad, nacido a término con peso
adecuado para su edad gestacional, que presenta a las 2 h de nacer
cianosis acra y peribucal. En la auscultacion cardiaca presentaba so-
plo sistélico II-III/VI en borde esternal izquierdo. El resto de explo-
racion fisica era normal, excepto por la presencia de tres pequenas
mdculas hipocrémicas en hemitérax derecho, hemiabdomen iz-
quierdo y zona periauricular izquierda a la exploracion con luz de
Wood. Tras instaurarse oxigenoterapia se realizé un ecocardiogra-
ma (figs. 1y 2) que mostré foramen oval permeable, comunicacion
interventricular subadrtica grande, cabalgamiento aértico sobre la
comunicacion interventricular, valvula sigmoidea adrtica ligeramen-
te engrosada, con velos asimétricos, conducto arterioso grande tor-
tuoso que rellenaba ambas ramas pulmonares (de buen calibre),
atresia valvular pulmonar y ventriculo derecho hipertréfico que pre-
sentaba en su dpex, por debajo de la banda moderadora, una tu-
moracion ecogénica de forma ovalada de 10 X 10 mm, sugerente de
rabdomioma, que no producia flujo obstructivo. Se inici6 tratamien-
to con PGE; intravenosa, produciéndose una mejora de la saturacion
de oxigeno. A los 16 dias de vida se realizo fistula sistemicopulmo-
nar, con conducto de PTFE n? 4. La evolucion posquirdrgica intra-
hospitalaria fue favorable. Por la posibilidad de esclerosis tuberosa
se realizo TC sin que ésta mostrase hallazgos patologicos. Fue dado
de alta a los 37 dias del ingreso. En revisiones posteriores hasta la
actualidad el paciente permanece asintomatico desde el punto de
vista cardiologico. Un ecocardiograma realizado a los 9 meses mos-
tré fistula desde aorta ascendente a tronco pulmonar permeable y
reduccion del tamano del tumor, que seguia sin producir obstruc-
cion del flujo. Una RM realizada posteriormente mostro 5 pequenas
imagenes redondeadas compatibles con calcificacién en parénquima
cerebral; el paciente ha permanecido asintomatico desde el punto
de vista neurologico.

La forma clinica mas grave de la tetralogia de Fallot es la atre-
sia pulmonar con defecto septal interventricular (APDSI) tam-
bién denominada seudotruncus. El flujo pulmonar depende de
un conducto arterioso permeable (o mds frecuente) o de arte-
rias colaterales aortopulmonares!3. Al igual que en el sindrome
de la valvula pulmonar ausente, se han detectado microdelecio-
nes en la regién cromosomica 22q11, también presentes en el
sindrome velocardiofacial y el sindrome de Di George*>. En mas
del 50% de casos se presenta en forma de hipoxemia y cianosis
en el recién nacido!. Cuando existen arterias colaterales aorto-
pulmonares principales la cianosis es mas leve, por permeabili-
dad del conducto o mayor aporte de sangre al territorio vascular
pulmonar!. Se ha observado insuficiencia cardiaca (en forma de
taquipnea, retraso del crecimiento y hepatomegalia) en el 25%
de los pacientes con grandes arterias colaterales aortopulmona-
res!¢, probablemente por hiperaflujo pulmonar.

El ECG muestra desviacion del eje eléctrico a la derecha e sig-
nos de hipertrofia ventricular derecha. La radiografia de térax
se caracteriza por el denominado “corazén en zueco”, produci-
do por la concavidad del tronco de la arteria pulmonar y la
orientacion superior del apex ventricular. Las marcas vasculares
pulmonares normales o aumentadas sugieren la existencia de ar-
terias colaterales aortopulmonares. En el ecocardiograma se ob-
serva, ademads de atresia la valvula pulmonar, una comunicacion
interventricular que generalmente es grande y no restrictiva. El
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ventriculo derecho es hipertrofico, con funcién normal o leve-
mente reducida. Es frecuente la presencia de insuficiencia aorti-
ca. El tamafo y funcion del ventriculo izquierdo suelen ser nor-
males, excepto en los casos de insuficiencia adrtica importante o
hiperaflujo pulmonar. Puede observarse el conducto permeable
(mis tortuoso de lo habitual) y las arterias colaterales aortopul-
monares!.

Antes de que se dispusiera del tratamiento con infusion con-
tinua de PGE,, casi el 50% de pacientes que dependian de la
permeabilidad del conducto fallecian en el primer afo de vida.
Este tratamiento suele conseguir la estabilidad hasta la interven-
cién quirdrgical.

Los tumores intracardiacos no son infrecuentes en los pa-
cientes pediatricos. Diversos autores han comunicado prevalen-
cias inferiores al 1 %o, tanto en pacientes ingresados como en es-
tudios post mortem?’. Pueden presentarse de diversas formas,
como insuficiencia cardiaca (incluso hydrops fetal), arritmias,
sincope, muerte stbita, dolor tordcico, embolias, malestar gene-
ral, pérdida de peso, anorexia o fiebre?8. Los mas comunes en
el primer ano de vida son los rabdomiomas y los teratomas,
mientras que en ninos de 1 a 15 anos, la mayoria son rabdo-
miomas, fibromas y mixomas. No existen diferencias significati-
vas en cuanto a prevalencia entre ambos sexos. Los hallazgos
electrocardiogrificos son inespecificos. Pueden observarse ta-
quiarritmias auriculares y ventriculares, bloqueos de rama y au-
riculoventriculares, alteraciones del segmento ST y de la onda T
y signos de preexcitacion. La radiografia de térax puede mos-
trar silueta cardiaca normal o aumentada. En ocasiones puede
observarse calcificacion en la zona del tumor!®. Pueden existir
hallazgos de laboratorio anémalos, como anemia o policitemia,
leucocitosis, trombopenia o trombocitosis y aumento de la VSG.
El ecocardiograma permite determinar la localizacion, el tamano
y la extension de los tumores cardiacos (tanto antes como des-
pués de la cirugia), asi como la gravedad de la obstruccion del
flujo en los casos en que se produzca. La RM consigue una me-
jor resolucion tridimensional y permite distinguir un tumor de
un trombo, sobre todo si se utiliza contraste®. Esta especialmen-
te indicada en los casos en los que el ecocardiograma no apor-
ta informacion suficiente. Los rabdomiomas son los tumores mis
frecuentes en la edad pedidtrica®. La visualizacion de una masa
intracardiaca en un ecocardiograma realizado a un nino menor
de 5 anos sugiere el diagnostico de rabdomioma. Suele locali-
zarse en el septo interventricular o la pared libre ventricular. El
tamano de estos tumores es variable, desde milimetros a varios
centimetros. En mds del 50% de los casos se asocian a esclerosis
tuberosa, en particular cuando son multiples. Macroscépica-
mente son masas firmes, lobuladas, de color pardo claro. Pue-
den ser un hallazgo accidental en un ecocardiograma o ser sin-
tomaticos, incluso en forma de muerte subita. Si es sintomatico
se recomienda la reseccion quirtrgica, que en ocasiones debe
repetirse por recidiva, pues no siempre es posible una reseccion
completa. La evolucion mas frecuente de estos tumores es la
regresion espontinea en el seguimiento ecocardiografico!!. Las
manifestaciones neuroldgicas de la esclerosis tuberosa (general-
mente en forma de convulsiones) pueden presentarse en cual-
quier momento de la evolucion de los pacientes afectados, aun-
que en nuestro caso ain no se han observado.

La asociacion de APDSI y tumores cardiacos es muy infre-
cuente y los casos publicados hasta ahora, excepcionales. En
nuestro paciente, dada la inicial ausencia de sintomas atribuibles
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al tumor (arritmias, obstruccion de flujo) se decidi6 tratar Gnica-
mente la APDSI. La ultima revision, en la que no se han referi-
do sintomas cardiologicos y un ecocardiograma ha mostrado
reduccion del tamano del tumor, nos ha llevado a mantener
una actitud expectante.
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Sindrome de Morris

Sr. Editor:

El sindrome de resistencia total a los androgenos fue descrito
por Morris como sindrome de feminizacion testicular!. Wilkins
postuld la falta de respuesta a los andrégenos como causa etio-
patogénica?. Posteriormente se localizo el locus para el gen del
receptor de los androgenos (rA) en el brazo corto del cromoso-
ma X3 y su clonacién se realizé en 198845, Este sindrome se
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