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Dextrocardia, aortic coarctation and coronary
artery disease. A case report and review
of the literature

Introduccion

La dextrocardia es una malposicion en la cual el eje mayor
del corazén esta hacia la derecha y en direccion caudal,
en este caso en situs solitus por encontrarse la auricula
izquierda al lado izquierdo del corazon asi como la auricula
derecha en el lado derecho y las visceras abdominales en
concordancia’. La incidencia de malformaciones cardiacas
adicionales a situs solitus en dextrocardia es del 90%, inclu-
yendo drenaje anomalo de venas pulmonares, tetralogia de
Fallot, defectos septales, estenosis pulmonar, coartacion
aortica (CoAo) y transposicion corregida de grandes vasos'.

Reportamos un caso de CoAo y enfermedad arterial coro-
naria (EAC) en una paciente femenina con situs solitus en
dextrocardia. La importancia de este articulo radica en la
demostracion de las herramientas semioldgicas y de estu-
dios complementarios para el diagnostico de tan compleja
asociacion.

Caso clinico

Mujer de 43 anos de edad que fue admitida en nuestro Insti-
tuto por presentar dolor subesternal opresivo con intensidad
6/10 de la escala visual analoga desencadenado por esfuer-
zos fisicos con duracion aproximada de 10 min, transfictivo
hacia la espalda acompaiado de diaforesis, nauseas y mareo
que mejora con reposo desde hace 6 meses. De manera inci-
dental en la nifiez se encontrd dextrocardia e hipertension
arterial sistémica (HAS) diagnosticada a los 16 afos; toma
losartan 100mg e hidroclorotiazida 12.5mg cada 24h, e
informa mal control de la presion arterial. Niega consumo
de cigarrillos, drogas ilicitas y antecedentes familiares de
enfermedad cardiaca.

En su exploracion fisica se documentd una presion
arterial en miembros superiores con 180/90mmHg, y en

extremidades inferiores 100/60 mmHg, resto de signos vita-
les dentro de la normalidad. El indice de masa corporal fue
de 25kg/m?. El examen del cuello no reveld ingurgitacion
yugular, con pulsos carotideos normales sin soplos. Los cam-
pos pulmonares bien ventilados, soplo sistdlico gradoi en
la region interescapular y soplo continuo que se extiende
en toda la pared toracica. El apex cardiaco se palpo en el
quinto espacio intercostal linea medio clavicular derecha,
con ruidos cardiacos normales, desdoblamiento fisiologico
del segundo ruido, sin soplos, frote o galopes. No se palpa
hepatomegalia ni ascitis. Disminucion de pulsos en extremi-
dades inferiores. No se observé cianosis ni edema.

El electrocardiograma (ECG) estandar mostré ritmo
sinusal con ondas p positivas y negativas en Dl y aVR, respec-
tivamente (fig. 1). Ondas R altas se observaron en V1 y V2,
ondas T negativas en DI, DII, aVL, onda T aplanada en aVF,
de V4 a V6. Disminucion en el voltaje de laonda R de V1 a V6
sugirid que el corazon estaba al lado derecho del torax. En el
ECG del lado derecho, V1D-V6D mostraron mayores voltajes
de onda R. La radiografia de torax posteroanterior (PA) con-
firmo6 dextrocardia, signo de Roesler en la tercera, cuarta y
quinta costillas de forma bilateral (fig. 2). Los campos pul-
monares sin lesiones. La burbuja gastrica estaba hacia la
izquierda.

Sus paraclinicos, como biometria hematica, funcion
renal, electrolitos, funcion tiroidea, glucosa y perfil lipi-
dico, con rangos dentro de la normalidad. El ecocardiograma
transtoracico del lado derecho del pecho (fig. 3) documentd
situs solitus en dextrocardia, conexion auriculoventricu-
lar y ventriculo arterial concordante, auricula izquierda
dilatada, hipertrofia concéntrica del ventriculo izquierdo,
fraccion de acortamiento del ventriculo derecho 45%, TAPSE
19 mm, fraccion de expulsion del ventriculo izquierdo de 55%
sin reportarse alteraciones en la contractilidad segmenta-
ria, disfuncion diastdlica con patrén pseudonormalizado con
incremento en las presiones de llenado, el eco Doppler color
no mostro enfermedad valvular, valvula aértica trivalva, pre-
sion sistolica de la arteria pulmonar 30 mmHg, no se observo
istmo, la velocidad maxima (Vmax) en el sitio de la interrup-
cién de la aorta fue < 1m/s. Se solicité una angiotomografia
(TC) de craneo para descartar aneurisma del poligono de
Willis.

Hasta el momento se diagnostico CoAo, para lo que se
planificé una aortoplastia con balén; previo a este procedi-
miento se realizo una TC de coronarias y aorta; en el primer
estudio se encontré a la arteria circunfleja (Cx) que nace
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Figura 1

A) EL ECG estandar muestra situs solitus en dextrocardia, ritmo sinusal, ondas P positivas en DI y negativas en aVR, ondas

T negativas en DI, DII, aVL, onda T aplanada en aVF. B) Precordiales izquierdas: muestra disminucion en el voltaje de la onda R de
V1 a V6, ondas R altas en V1, ondas T aplanadas de V4 a V6. C)Precordiales derechas: muestra ondas R altas de V1 a V3; sugiere

hipertrofia del ventriculo izquierdo.

-

Figura 2

Radiografia de torax en PA. A) Paciente con dextroapex: la burbuja gastrica a la izquierda y la sombra hepatica derecha.

B) Se identifican muescas costales inferiores debido a la tortuosidad de las arterias intercostales (punta de flechas), conocido como

signo de Roesler, en la tercera, cuarta y quinta costillas.

del seno de Valsalva derecho, con dominancia izquierda, con
disminucion de su calibre proximal, y que da origen a la des-
cendente posterior y ramos posterolaterales; la coronaria
derecha (CD) tiene enfermedad difusa; tronco de la coro-
naria izquierda y ramo intermedio ausente; la descendente
anterior (DA) con oclusion total desde su origen, segmento
ocluido de 29 mm (fig. 4), presencia de medio de contraste

en su segmento distal por colaterales. En la TC de aorta
se observo disminucion gradual del calibre de la aorta con
aspecto en pico de ave con interrupcion a 13 mm poste-
rior al origen de la arteria subclavia izquierda (ASl), a 6 mm
se observa recanalizacion por multiples colaterales cervica-
les, escapulares, intercostales y mamarias, plano valvular
aortico 24 mm, senos de Valsalva 31 mm, union sinotubular
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Figura 3 Ecocardiograma transtoracico. A)Eje supraesternal: muestra arco aortico con interrupcion de la aorta descendente
(punta de la flecha). B) Doppler continuo: muestra Vmax <1m/s, que podria corresponder a una rama colateral.

26 mm, arco proximal 26 mm, arco transverso 19cm, arco
distal 16 mm, aorta a nivel del diafragma 12 mm, tronco de
la pulmonar 27 mm, rama derecha 18 mm y rama izquierda
20 mm.

Se llevo a la paciente a aortoplastia con balén. En la
angiografia coronaria (fig. 4) por abordaje carporradial dere-
cho, la DA mostro oclusion total cronica en su segmento
proximal, con flujo distal TIMIO, y circulacion coronaria
contralateral de la arteria Cx a través de ramos septales,
Rentrop Ill; nacimiento anomalo de la Cx del seno corona-
rio derecho, es dominante; en su segmento proximal lesion
difusa, estrechez del 85%, segmento medio con lesion corta,
excéntrica del 70%, segmento distal lesion tubular, excén-
trica del 70%, flujo distal TIMI3, ramo posterolateral, con
lesion ostial corta del 75%. La CD no dominante de pequefo
calibre, con enfermedad difusa, flujo distal TIMI 3. Se realizd
angiografia selectiva de arco adrtico distal: por via radial
derecha se avanzo un catéter multiproposito 6 Fr, se observo
imagen de fondo de saco ciego, posterior a nacimiento de la
ASI. Posteriormente se realiz6 angiografia simultanea, rea-
lizando puncion de la arteria femoral derecha, se coloco
introductor 6 Fr, se avanzo un catéter Pigtail 5Fr hasta la
aorta descendente y catéter multiproposito 6 Fr al arco
aortico, observando interrupcion de la aorta de 6 mm de lon-
gitud, con importante circulacion colateral, sin ser posible
realizar aortoplastia.

La paciente fue llevada a cirugia de corazon abierto con
implante de tubo de derivacion en la aorta, injerto de arte-
ria mamaria interna izquierda a la DA e injerto de vena
safena izquierda al ramo posterolateral, con una evolucion
satisfactoria.

Discusion

Nuestra paciente presenté situs solitus en dextrocardia aso-
ciada a CoAo y EAC. El tipo mas frecuente de dextrocardia
se observa en situs inversus, en el que el lébulo mas grande
del higado, la auricula venosa y el segmento suprahepatico
de la cava inferior estan en el lado izquierdo del cuerpo’. En
contraste con situs inversus, situs solitus se describe cuando

las visceras estan en posicion normal, es decir, el estdbmago
a la izquierda y el higado a la derecha’.

El situs solitus en dextrocardia ocurre con una frecuen-
cia de uno en aproximadamente 30.000 nacidos vivos?.
El estudio retrospectivo liderado por Naveen Garga et al.
mostré que de 125 pacientes con dextrocardia, el 39.2%
tenian situs inversus, el 34.4% situs solitus y situs ambi-
guo 26.4% (dextromorfismo 18.4% y levomorfismo 8%), en
situs solitus la concordancia auriculoventricular y ventriculo
arterial estuvo presente en la mayoria de los casos. La edad
media de diagndstico de situs solitus en dextrocardia fue
9.8 +9.8anos (rango de 3dias a 36afos), con una relacion
de 1.5:1 hombres y mujeres, respectivamente’.

La asociacion de situs solitus en dextrocardia con otras
anormalidades cardiacas es mayor al 90%; de estos, el 2.3%
es causado por CoAo®, por lo que ante un paciente con esta
posicion cardiaca se deben buscar intencionadamente otras
cardiopatias. Sin embargo, se han reportado casos de dex-
trocardia en situs solitus aislada’.

La CoAo es una estenosis localizada distal al origen de
la ASI. Se trata de una deformidad de la pared media arte-
rial la cual estrecha concéntricamente la pared adrtica®.
Entre las cardiopatias congénitas esta ocupa 5.29% de
todas ellas®. Es mas frecuente en hombres que en muje-
res (1.7:1, respectivamente)*. El aneurisma del poligono
de Willis y la valvula adrtica bicUspide se encuentran en
un 50% de los casos de CoAo*, pero se descartd en la
paciente.

El diagnostico de CoAo se hace palpando los pulsos femo-
rales, los cuales estaran disminuidos o ausentes con relacion
a las extremidades superiores; cuando es detectada, se uti-
lizan el ecocardiograma, la tomografia axial computarizada
y la arteriografia cuando precede al intervencionismo®.

La constriccion de la aorta produce disminucion del flujo
sanguineo hacia la parte inferior del cuerpo, de forma que
los pulsos y la presion arterial son mayores en los brazos
que en las piernas®. El signo clave para corroborar clinica-
mente el diagndstico de CoAo es la diferencia de presion
arterial entre miembros superiores e inferiores (> 20 mmHg),
como lo manifesto esta paciente. La CoAo implica un impor-
tante incremento de la poscarga del ventriculo izquierdo,
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Figura 4 A)TC coronarias: muestra (punta de flecha amarilla) la CD; la DA nace del seno de Valsalva izquierdo (punta de flecha
azul) con oclusion total proximal. B) Coronariografia de la DA en oblicua anterior derecha (OAD) 30°/craneo 0°: muestra obstruccion
total proximal (punta de la flecha). C) TC coronarias (punta de flecha amarilla): senala el origen de la Cx del seno de Valsalva
derecho, diferente ostium que la CD, tiene trayecto retro adrtico (punta de flecha azul). D) En oblicua anterior izquierda (OAI)
1°/craneo 35°: muestra la CD con enfermedad difusa de todo el vaso. E) TC de aorta, corte sagital. Se observa CoAo distal al
origen de la ASI (flecha curva) y circulacion colateral por ramas intercostales y mamaria interna (punta de flecha). F) Angiografia
de coartacion de aorta en OAl 60°/caudo 0°: la punta de flecha sefala el sitio de interrupcion de la aorta.

resultando en incremento del estrés parietal, hipertrofia
concéntrica del ventriculo izquierdo, disfuncion diastdlica
y desarrollo de arterias colaterales’“. En el 50% de los casos
se ven muescas costales (unilaterales o bilaterales, entre la

segunda y la novena costillas). Las muescas son unilaterales
si la arteria subclavia derecha e izquierda nace de la aorta
distal a la coartacion. Las muescas costales se visualizan
como erosion de la superficie inferior de la zona posterior
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de una costilla, habitualmente en el tercio externo conocido
como signo de Roesler?.

El ecocardiograma transtoracico, usando el plano
supraesternal, muestra cominmente un cayado aortico
transversal muy expandido y un flujo continuo rapido a tra-
vés de la zona de coartacion®. El Doppler es sensible para
detectar la coartacion, pero pueden producirse falsos nega-
tivos en el caso de conducto arterioso persistente o cuando
hay vasos colaterales muy desarrollados; asi, el Doppler
subestimara la gravedad real de la obstruccion, como se
observo en el presente caso. La interrupcion del cayado aor-
tico podria considerarse una forma extrema de coartacion,
siendo la longitud de los segmentos desaparecidos variable®.

Las enfermedades del corazon son la principal causa de
muerte en mujeres en los paises industrializados, por lo
que es crucial la reduccion de los factores de riesgo’. La
prevalencia de EAC en pacientes con CoAo se reporta en
la literatura del 4.9 al 5.1%%. Segln Roifman et al.?, la
edad de presentacion de EAC en pacientes coartados con
factores de riesgo como hipertension arterial, dislipidemia
y diabetes mellitus tipo2 esta comprendida entre los 55-
60anos. También se menciona que la CoAo desencadena
disfuncion endotelial, niveles de citoquinas proinflamatorias
y rigidez vascular, pudiendo persistir incluso después de la
reparacion, lo que sugiere la posibilidad de un defecto de
reactividad vascular®.

La CoAo debe ser diagnosticada de manera temprana, al
explorar adecuadamente al nifo. La reparacion temprana en
estos pacientes mejora la calidad de vida y la superviven-
cia a largo plazo. Cuando esto no ocurre, el paciente queda
expuesto a la historia natural, con presencia y permanencia
de la hipertension arterial sistémica y otras como diseccion
aortica, enfermedad coronaria, falla cardiaca y endocar-
ditis bacteriana*. Contreras et al.’ refieren en su estudio
que la principal causa de hospitalizacion en pacientes con
cardiopatia congénita en el departamento de urgencias del
Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez de México
fue la falla cardiaca (31.9%), siendo la infeccion el desenca-
denante de la insuficiencia cardiaca (50%), la endocarditis
fue causante del proceso infeccioso y el choque séptico fue
la causa mas frecuente de muerte en esta poblacion.

La guia de la Sociedad Europea de Cardiologia 2010 para
el manejo de cardiopatias congénitas refiere que los pacien-
tes con CoAo que presentan diferencia de presion arterial
>20mmHg entre las extremidades superiores e inferiores,
independientemente de los sintomas, pero con hipertension
de extremidades superiores (>140/90mmHg en adultos),
respuesta de la presion arterial patoldgica durante el ejer-
cicio, o significativa hipertrofia del ventriculo izquierdo,
tienen clasei nivelC de indicacion para intervencion, sea
quirdrgica o por cateterismo'®. Las indicaciones para la
reparacion quirdrgica de CoAo en un adulto son controverti-
das. La terapia endovascular ha suplantado en gran parte a
la cirugia tradicional, excepto en mujeres en edad fértil y en
los pacientes con aneurismas asociados o hipoplasia del arco
transversal''. Las técnicas quirdrgicas incluyen la reseccion
y la anastomosis de extremo a extremo, aortoplastia con
parche, aortoplastia con colgajo de subclavia y el tubo de
derivacion''. La alternativa menos invasiva que la cirugia
es la angioplastia con balon; en los adultos casi siempre se
coloca un stent en el segmento coartado. Se considera o
se busca que el gradiente residual sea menor de 10 mmHg.

Las complicaciones son pocas, y pueden deberse a mala
colocacion del stent''. La eleccion final del tratamiento de
la CoAo detectada tardiamente depende de varios factores,
como la morfologia y la severidad de la CoAo, condicion
vascular que incluye vasos colaterales y comorbilidad'®'".

En este caso, la sospecha diagndstica de EAC se rea-
liz6 en base a la clinica, alteraciones electrocardiograficas
y confirmado por un estudio de imagen; se ha descrito en
la literatura la realizacion de estudio de tomografia compu-
tarizada de emision monofotonica usando 99mTc sestamibi
con protocolo de un dia (SPECT)"? para la determinacion de
isquemia e infarto en pacientes con dextrocardia.

Cabe mencionar que el origen anomalo de la arteria Cx
del seno coronario derecho es raro; la incidencia de ano-
malias de las arterias coronarias se ha reportado entre el
0.6-1.3% en angiografia y el 0.3% en autopsias'®.

Estan reportados en la literatura casos de revascu-
larizacion coronaria en pacientes con situs inversus en
dextrocardia, no asi en pacientes con situs solitus y dex-
trocardia.

Conclusiones

El situs solitus en dextrocardia se asocia en la mayoria
de veces con otras malformaciones cardiacas, por lo que
se debe examinar detenidamente al paciente y solicitar
estudios complementarios si la exploracion fisica no satis-
face. La permanencia de HAS secundaria a CoAo pudo llevar
a la paciente a presentar una ateroesclerosis coronaria
acelerada, desencadenando angina. Es crucial realizar el
diagnostico de CoAo en la nifiez para evitar sus consecuen-
cias.

Las enfermedades congénitas del corazon en el adulto
comprenden un grupo complejo de patologias y son un reto
en la practica clinica del cardiologo; se requiere un equipo
multidisciplinario.
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Broncoplastia con stent en
bronquio principal izquierdo en
un paciente con sindrome de
valvula pulmonar ausente.
Reporte de caso

® CrossMark

Stent broncoplasty in left main bronchus in a
patient with absent pulmonary valve
syndrome. A case report

Presentacion del caso

El sindrome de valvula pulmonar ausente es una cardiopa-
tia congénita rara, caracterizada por la falta de desarrollo
o formacion rudimentaria de las sigmoideas pulmonares
acompanadas de dilatacion aneurismatica del tronco y
ramas pulmonares, descrito por Chevers en 1847'.

La dilatacion de las arterias pulmonares observada en
esta enfermedad es la causa mas importante de morbili-
dad. Sin embargo, no existe a la fecha una afirmacion sobre
el origen de esto. Arensman et al.? y Rabinovitch et al.3
demostraron disminucion del tejido elastico y existencia de
malformaciones en bronquios secundarios y terciarios.

Posterior a la correccion quirGrgica total en estos
pacientes, una de las complicaciones no asociada al tipo
de tratamiento quirlrgico es la presencia de malacia en
los bronquios, referida en aproximadamente el 32% de los
pacientes®.

Dentro de las opciones de tratamiento se encuentra la
colocacion de stent en la via aérea. El primer stent meta-
lico fue usado por Canfield y Norton en 1933. Dentro de las
opciones de stents metalicos, el Palmaz, hecho de acero

y mezcla de alambre, es expandido mediante balén y en
la actualidad no se recomienda su uso en via aérea ya que
puede ser comprimido o colapsado. La segunda generacion
de stents metalicos fue iniciada por el Wallstent realizado
con filamentos de cobalto, utilizado para tratar estenosis
de via aérea. Recientemente, el nitinol ha sido utilizado en
practicamente todos los stents metalicos autoexpandibles.
Existen stents cubiertos como el Advanta V12®, empleado
por primera vez para el tratamiento de la coartacion aértica
en 2009°, el cual se encuentra cubierto con membrana de
politetrafluoroetileno lo cual encapsula los strut del stent
creando una interface para la pared de la via aérea.

El objetivo de presentar este caso fue dar a conocer el
primer caso reportado en la literatura de broncoplastia con
stent en sindrome de valvula pulmonar ausente.

Presentamos el caso de una paciente femenina de
8 meses de edad, con antecedente de hospitalizaciones pre-
vias por infecciones de vias respiratorias. A su ingreso con
fallo cardiaco y dificultad respiratoria, SatO, 85%, soplo
sistolico-diastdlico grado vi/vi paraesternal izquierdo alto,
auscultacion pulmonar con crépitos bilaterales. La radio-
grafia de torax con situs solitus, arco aortico izquierdo,
cardiomegalia grado 1 y trama vascular pulmonar aumen-
tada. El electrocardiograma en situs solitus eléctrico,
eje QRS a la derecha, con datos de hipertrofia ventricu-
lar derecha. El ecocardiograma reporté sindrome de
valvula pulmonar ausente con estenosis (gradiente maximo
83 mmHg) e insuficiencia libre, TAPSE 13, FEVI 70%, diame-
tro diastolico del ventriculo derecho 27 mm (Z-score +3,6),
RDAP 14mm, RIAP 14mm (Z-score +5,3 y +5,8, respecti-
vamente), anillo aoértico 15mm (Z-score +6,1). Se realizd
tomografia cardiaca encontrando valvula pulmonar ausente
con dilatacion del tronco y ramas pulmonares condicionando
compresion del bronquio principal izquierdo (fig. 1a).
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