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Resumen de la historia clinica (A-11-35)

Paciente femenino de 4 anos 4 meses de edad, que fue re-
ferida de un hospital de segundo nivel por cardiopatia com-
pleja y atresia de esofago.

Antecedentes perinatales y patologicos

Producto de gesta |, control prenatal regular, nacié por ce-
sarea por oligohidramnios, peso 2,400 g, talla 48 cm, con
Apgar 8/9. Se detect6 al nacimiento atresia esofagica y cia-
nosis, por lo que se trasladd a un hospital pediatrico donde
se realizd gastrostomia y fistula esdfago cervical izquierda.
Se detecto6 tetralogia de Fallot extrema y se realizd fistula
de Blalock-Taussig.

Padecimiento actual

04 marzo 09 (ingreso). Al aiio 11 meses de edad se refirid
al Hospital Infantil de México Federico Gomez (HIMFG). Por

*Autor para correspondencia.

consulta externa de Cardiologia se inicio abordaje con elec-
trocardiograma, ecocardiograma, tomografia de torax, ca-
teterismo cardiaco. El caso se presento en la sesion médico
quirdrgica para decidir si era candidata a correccion total
con colocacion de tubo valvulado.

9 agosto 10. Se ingres6 de manera programada para el pro-
cedimiento quirdrgico, en el cual se colocd un tubo Hancock
de 12 mm de ventriculo derecho a confluencia de ramas pul-
monares, ventriculotomia de 10 mm, comunicacion interau-
ricular de 7 mm, persistencia de conducto arterioso de 2 mm,
y se ligo. El tiempo de bomba fue de 2 horas 15 minutos. El
pinzamiento, de 1 hora 40 minutos. El tiempo quirtrgico, de
3 horas 30 minutos. Se presentd sangrado transoperatorio
de 410 ml. Se inici6 reposicion con hemoderivados por per-
sistencia de hipotension. Se manejo con aminas (dobutamina
7 ng/kg/min, dopamina 5 pg/kg/min, adrenalina 0.35 pg/kg/
min). Ingresd a terapia intensiva inestable, con sindrome de
bajo gasto cardiaco (SBGC), ademas de persistencia de san-
grado de mas de 10 ml/kg/hora a través de las sondas (pleu-
ral y mediastinal) a pesar de la administracion de factor VII
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y hemoderivados, por lo que amerit6 exploracion quirdrgica
otra vez. Durante las primeras 72 horas de postoperatorio,
presento criterios de disfuncion organica multiple como con-
secuencia del SBGC y del choque hemorragico, predominan-
do la coagulopatia, la disminucion progresiva del volumen
urinario con disminucion del indice de Schwartz y aumento
de creatinina e hiperuricemia. Se manejo con infusion de
furosemide, con respuesta parcial. Presentd también datos
persistentes de sindrome de respuesta inflamatoria sistémi-
ca (SRIS) y biometria hematica (BH) con cifras de leucocitos
3,200, neutrofilos 36%, linfocitos 46%, bandas 28%, plaque-
tas de 49,000, procalcitonina de 54.47 ng/ml, por lo que se
agregod cobertura con cefepime (150 mg/kg/dia) y amikacina
(15 mg/kg/dia). La evolucion fue torpida. Se realizoé la extu-
bacion programada al sexto dia, con fracaso de la misma. Se
acentuaron nuevamente los datos de falla cardiaca, por lo
que se continuo el soporte con inotrdpicos. Se intentd nueva
extubacion a las 48 horas utilizando ventilacion no invasiva
con presion positiva con buena respuesta. Sin embargo, a las
72 horas, se presento nuevamente SRIS. En la Rx torax se ob-
servo consolidacion basal derecha. Una nueva BH con cifras
de leucocitos 49,100, neutrofilos 89%, linfocitos 2%, bandas
8%, plaquetas 81,000, proteina C reactiva de 28.7 mg/dl, con
descompensacion hemodinamica y ventilatoria. Por ello, se
intubd otra vez y se reinicié dobutamina a 5 wg/kg/min. Se
realizaron diversos cultivos. El broncoaspirado para formas
invasivas result6 positivo para blastoconideas y pseudomi-
celios, con progresion del infiltrado bilateral y algodonoso.
Se inicié anfotericina liposomal (3 mg/kg/dia). El proceso in-
feccioso condiciond nuevamente estado de choque. Requirid
reanimacion nuevamente, con cargas de solucion cristaloide
a 20 ml/kg y reinicio de soporte vasopresor. Al manejo, se
agreg6 meropenem (100 mg/kg/dia). Presentd de manera
subita hemorragia pulmonar y deterioro de sus condiciones
respiratorias, con un patrén restrictivo. Un nuevo ecocardio-
grama reporto fraccion de eyeccion 56%, de acortamiento
28%, movimiento septal paradojico, dilatacion de vena cava
inferior, conexion de tubo a nivel de confluencia de ramas
con gradiente de 50 mmHg, sin condicionar obstruccion, dila-
tacion de vena cava inferior. Se reporté Ag manano candida:
750 ng/ml.

CABALGAMIENTO DE LA AORTA

Figura 1

Radiografia (RX) de torax. Imagen de ocupacion en todo
hemitorax derecho, broncograma aéreo sin visualizar angulo
costo diafragmatico.

Con inestabilidad hemodinamica, datos de hipodinamia
clinica, oliguria, lactato de 2, HCO, 16, déficit de base de
-8, saturacion venosa de 65% e hipotension refractaria a li-
quidos.

Se incremento la dosis de dobutamina a 8 pg/kg/min. Se
inicié milrinona (0.7 pg/kg/min) y adrenalina (0.3 pg/kg/
min); ventilatorio con presion inspiratoria pico de 20, pre-
sion positiva al final de la espiracion de 7, FiO, 100%, kirby
60, indice de oxigenacion de 22.

Se intent6 ventilacion de alta frecuencia oscilatoria, con
minima respuesta y gran repercusion hemodinamica, por lo
que se cambio a ventilacion convencional. Present6 incre-
mento de azoados, oliguria, acidosis metabolica persisten-
te, mala perfusion generalizada. Progresoé con falla organica
multiple y paro cardiorrespiratorio que no respondi6é a ma-
niobras avanzadas de reanimacion.

Presentacion del caso

Imaginologia (Dra. Mariana Sanchez Curiel)

El primer estudio realizado fue una angiotomografia de
corazon. Se encontrd con un situs solitus, levocardia, ade-
cuado drenaje venoso y una concordancia atrioventricular
y ventriculoarterial normal. En las reconstrucciones axiales
se observaron los cuatro hallazgos basicos de la tetralogia
de Fallot: la emergencia de la aorta a nivel del ventriculo
izquierdo y el cabalgamiento que existe de la misma a tra-
vés del septo interventricular. El tabique se observé como la
imagen hipodensa lineal central, que ademas mostré un de-
fecto importante en su porcion proximal relacionado con una
comunicacion interventricular (CIV); asi mismo, en la emer-
gencia de la auricula derecha se observo la ausencia del tron-
co de la pulmonar. Sin embargo, la rama derecha y la rama
izquierda mostraron un calibre y perfusion adecuados (fig. 1).

A nivel de cortes mas caudales se pudo observar que la re-
lacion entre el ventriculo derecho y el ventriculo izquierdo

COMUNICACION INTRAVENTRICULAR

Se observan dos de los cuatro componentes de la tetralogia de Fallot: cabalgamiento de la aorta y comunicacion
interventricular. VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo.
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ATRESIA DE LA PULMONAR

HIPERTROFIA VENTRICULO DERECHO

-~

Figura 2 Se observan los otros dos componentes de la tetralogia de Fallot: ausencia del tronco pulmonar e hipertrofia ventricular

derecha.

Figura 3 Arco aortico derecho.

era practicamente la misma. Se debe recordar que el ven-
triculo izquierdo deberia ser de mayor tamaio, puesto que
maneja presiones, y el septum con una concavidad en este
caso se encontrd rectificado, lo cual habla de una hipertro-
fia al ventriculo derecho (fig. 2).

Asociado con esto se observo la presencia de un arco aor-
tico derecho. En la reconstruccion coronal se muestra el
trayecto de la aorta toracica a nivel del lado derecho del
paciente. En la reconstruccion volumétrica se ejemplifico
mejor, inclusive desde el origen del cayado (fig. 3). En esta
tomografia no fue posible valorar la permeabilidad, ni el ca-
libre ni el trayecto de la fistula de Blalock-Taussig.

En una placa anteroposterior de torax, la silueta carac-
teristica de la tetralogia de Fallot es la imagen del “zapato
sueco”. El apex corresponde a la punta y el talon al creci-
miento de las cavidades derechas (fig. 4).

Para el 2010, un afio después, la paciente conté con otra
proyeccion anteroposterior de torax. En esta se observd
nuevamente el arco aodrtico del lado derecho, el levanta-

Figura 4

Imagen en “zapato sueco” caracteristica de la tetra-
logia de Fallot, en la placa anteroposterior de torax.

miento del apex sugestivo del crecimiento de las cavidades
derechas, la prominencia del intersticio de forma generali-
zada y difusa; otro cambio importante fue un indice cardio-
toracico aumentado, es decir, una cardiomegalia a expensas
de, practicamente, todas las cavidades. Esta imagen circu-
lar, redondeada, hiperdensa corresponde, muy probable-
mente, a la valvula de reposicion que se menciona en la
historia clinica. Lo mas importante es que, en forma bila-
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Figura5 Radiografia anteroposterior de torax, postoperatorio.

Figura 6 Consolidacion basal derecha y congestion alveolar
bilateral.

Figura 7 Progresion en proceso neumdnico con prominencia
bilateral en ambos hilios (sugestivo de hemorragia), asi como
ocupacion total del hemitérax derecho.

teral, se observd un infiltrado alveolar difuso ocupando la
region basal, con mayor predominio en el lado derecho, y
la presencia de derrame pleural bilateral. Incluso, en el ex-
tremo distal se observaron dos catéteres de drenaje y una
sonda endotraqueal en adecuada posicion, por arriba de la
bifurcacion carinal (fig. 5).

La evolucion de la imagen mostro la organizacion de la con-
solidacion basal derecha, que se hizo mas evidente; incluso,
se encontré asociada con una atelectasia pasiva ipsilateral.
La congestion alveolar bilateral fue mucho mas importante y
borro, de este lado, el angulo ipsilateral. Muy probablemente
la paciente presentaba ya datos de sobrecarga pulmonar, es
decir, de edema (fig. 6). En esta Ultima radiografia se observo
la imagen de “corazon peludo” —que es la prominencia bila-
teral de ambos hilios—, imagen caracteristica del edema ver-
sus la hemorragia. También, la ocupacion total del hemitorax
derecho por este pulmén blanco, que pudiera relacionarse
con la consolidacion antes mencionada (fig. 7).

Ecocardiografia (Dra. Paola Vidal Rojo, Cardiologia)

El estudio realizado concluyo el diagndstico de tetralogia de
Fallot con todos sus componentes: cabalgamiento aoértico,
comunicacion interventricular, estenosis valvular pulmonar
e hipertrofia del ventriculo derecho, ademas de un arco
aortico derecho (asociado con Fallot en aproximadamente
el 25% de los nifos), una presion del ventriculo derecho
de 40 mmHg, funcidn sistolica conservada y una fistula de
Blalock-Taussig permeable.

Discusion

Departamento de Cirugia de Térax y Endoscopia
(Dr. Gustavo Teyssier Morales)

Se discute el caso de un paciente femenino de 4 afios de
edad, que fue referida de un hospital pediatrico del esta-
do de Puebla a este instituto para la correccion de tetralo-
gia de Fallot.

Producto de madre de 24 y padre de 37 anos, sin antece-
dentes de importancia. El embarazo cursé con control mé-
dico. Producto de la primera gesta, peso6 2,400 g, con una
calificacion de Apgar de 8/9. Al nacer se detecto atresia de
esofago. Aparentemente era una atresia de esofago tipo |, lo
que significa que la paciente tenia dos cabos esofagicos cie-
gos sin conexion con la via aérea, por lo que, al nacimiento,
se realizaron la esofagostomia y la gastrostomia sin abordaje
toracico. Se debe recordar que, generalmente, en los pa-
cientes con atresia de esofago tipo 1, la brecha entre los
dos cabos esofagicos es una brecha amplia, lo cual hace la
plastia esofagica primaria algo imposible en la mayoria de
los casos.

También se le diagnostico tetralogia de Fallot en el hospi-
tal de referencia. A los 5 dias de vida se oper6 de una fistula
sistémico-pulmonar de Blalock-Taussig, sin complicaciones.

La paciente se conocio en la consulta externa de Cardio-
logia de este instituto a la edad de 1 afo 11 meses. Se en-
contraba con un déficit de peso del 15%, desnutricion aguda
grado 1 (con un peso para la edad en el percentil 50). Tam-
bién presentaba cianosis generalizada y un soplo sistélico
grado 4/6 con frémito.
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Aproximadamente seis meses después de su primera visita
al hospital se realizoé una angiotomografia, que mostro ra-
mas pulmonares confluentes, de buen calibre, la radiografia
de torax con cardiomegalia y la reduccién del flujo pulmo-
nar y arco aortico derecho, y un ecocardiograma que infor-
mo de las caracteristicas de tetralogia de Fallot, estenosis
infundibular pulmonar con valor Z score de -7, crecimiento
de las cavidades derechas y con ramas pulmonares norma-
les, la fistula de Blalock-Taussig permeable y con imagenes
sugestivas de colaterales pleurales.

A los 3 afos 4 meses de vida se realizo el cateterismo y se
encontro la fistula Blalock-Taussig estenosada en su origen
pulmonar, con un mejor diametro en el otro extremo sub-
clavio. Presento flujo escaso y lento; se encontré un flujo de
circulacion pleural, por lo cual se presentaria el caso en la
sesion quirdrgica para la correccion.

Un afo después, el 9 de agosto, la paciente ingreso al qui-
rofano, donde se realizo la correccion con tubo valvulado.
Se encontré abundante red colateral, un tronco de arteria
pulmonar de 3 mm, una rama derecha de 7 mm y una iz-
quierda de 6 mm, y CIV por desalineacion de 8 mm. Se colo-
¢6 un tubo valvulado tipo Hancock, del ventriculo derecho a
la confluencia de las ramas pulmonares. Se dejé una CIV de
3 mmy se cerrd la PCA. Como primera complicacion se pre-
sentd hemorragia intensa que condicioné choque; requirié
de nueva exploracion quirdrgica.

Es necesario considerar varios factores que pudieron in-
fluir para la tan mala evolucion de esta paciente, y explicar
un poco el sangrado post quirdrgico. Primero, se debe tomar
en cuenta que es una paciente de 4 anos de edad, que cursé
por un estado de hipoxemia cronica, secundario a lo cual
pueden ocurrir diversos trastornos de la coagulacion, como
disminucion de la cuenta plaquetaria, alteracion de la fun-
cion plaquetaria. También existe un déficit de factores de la
coagulacion dependientes de la vitamina K, y del factor V,
un aumento en la actividad fibrinolitica y un déficit del fac-
tor de Von Willebrand. En segundo lugar, se debe considerar
el sangrado masivo. La paciente sangro aproximadamente
tres volumenes circulantes durante la cirugia, que se re-
pusieron con sangre reconstituida con plasma fresco, con-
centrado eritrocitario, plaquetas, albuminas y cristaloides.
Los efectos de la transfusion masiva son bien conocidos y
diversos; abarcan desde la coagulopatia y trombocitopenia,
secundarios a la dilucion y al deterioro de los factores de la
coagulacion de las unidades preservadas, hasta alteraciones
electroliticas, como hipocalcemia, hipokalemia, hipomagne-
semia, dafo pulmonar secundado de la transfusién masiva,
dano renal secundario de la transfusion masiva, sindrome de
respuesta inflamatoria, falla organica multiple e, incluso, la
muerte.

Se debe recordar que, ademas de los eventos adversos
que se observan en el post-operatorio de la cirugia cardia-
ca, existe la reaccion inflamatoria sistémica inducida por
el contacto de la circulacion sistémica con el sistema de
circulacion extracorporea, que ocasiona activacion del com-
plemento, activacion de neutrdfilos, liberacion de citocinas
que ocasionan trastornos en la microcirculacion, coagulo-
patias, fiebre y disfuncion organica. Todo esto conforma el
sindrome de post perfusion.

El ultimo factor que tomar en cuenta como causa del san-
grado de nuestro paciente es la gran circulacion colateral
que se encontro durante la cirugia, producto de la hipoxe-

mia cronica que padecio en los afios previos a la correccion
de su patologia.

Durante los primeros 5 dias post quirdrgicos, la pacien-
te evolucion6 de manera tdrpida hacia la mejoria, con sa-
turaciones arteriales altas que mostraban una adecuada
perfusion pulmonar y un buen funcionamiento del tubo val-
vulado, lo que permitié la disminucion del aporte aminér-
gico. Se inicid la cobertura antimicrobiana con cefepime y
amikacina, porque present6 de nuevo respuesta inflamato-
ria sistémica. Desarrollé derrame pleural de 190 ml, por lo
cual se coloco una sonda pleural derecha. No se cont6 con
un analisis citoquimico ni con la descripcion de las caracte-
risticas del liquido puncionado, lo que orientaria a saber si
la paciente habia desarrollado un derrame para-neumaénico
infeccioso o un trasudado, secundario a la alteracion en las
presiones hidrostaticas de un paciente con inestabilidad
hemodinamica que habia recibido tal volumen de liquidos
intravenosos.

El 15 de agosto se intentd la extubacion programada que
fracaso por la inestabilidad ventilatoria y hemodinamica. Fi-
nalmente, cuatro dias después se logré la extubacion. La
paciente mantenia presiones venosas centrales entre 5y 7,
presiones parciales de oxigeno en la gasometria mayores a
60, lo que indicaba una adecuada perfusion y funcionamien-
to del tubo valvulado

Cuatro dias después, la paciente inicié con SRIS,
49,000 leucocitos, 90% de neutrofilos, bandemia, trombo-
citopenia y fiebre; evoluciono hacia un choque séptico, y
requirié nuevamente de intubacion endotraqueal y apoyo
aminérgico. Se inicié cobertura con vancomicina, por una
probable lesion dérmica infectada. Se registraron formas
invasivas en orina y en broncoaspirado, por lo que se inicid
anfotericina liposomal. En la siguiente semana el deterio-
ro hemodinamico secundario al choque séptico continud, y
requirié cada vez mayor aporte ventilatorio. Se amplio la
cobertura antimicrobiana con meropenem hasta que, final-
mente, el dia 28 de agosto presentd choque mixto, falla or-
ganica multiple, y fallecio’2.

Con respecto a la evolucion renal, la paciente presenta-
ba desde la etapa pre-quirlrgica un sindrome cardio-renal
cronico, secundario a la hipoperfusion renal, que conllevo
al deterioro paulatino de la funcién del rifion. Ademas, du-
rante el periodo post quirGrgico tuvo multiples factores de
riesgo para presentar insuficiencia renal, como el sangra-
do masivo, la transfusion masiva, el estado de hipotension
prolongada, el estado de choque y la sepsis. Desde el post
operatorio temprano mostré datos de insuficiencia renal,
secundaria a necrosis tubular aguda; present6 oliguria tra-
tada con diuréticos y, aunque aparentemente mejord en los
dias subsecuentes, pudo ser una fase polilrica a la insufi-
ciencia renal que dio paso a una insuficiencia renal clara-
mente establecida, ya que presento retencion de azoados,
acidosis metabdlica e hipervolemia. A mi parecer, esta pa-
ciente debi6 haber recibido algin manejo dialitico desde
etapas tempranas y fallo renal. Sin embargo, y aunque no
esta asentado en el resumen, no se inicio. Probablemente
por falta de métodos dialiticos de recambio lento, que hu-
bieran sido los ideales, en el hospital.

Con todo esto, los diagnosticos finales son los siguientes.

e Cardiopatia congénita ciandgena tipo tetralogia de Fallot
e Atresia esofagica tipo 1
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Operada de fistula de Blalock-Taussig, esofagostomia y
gastrostomia

Operada de correccion total con un tubo valvulado
Sepsis por hongos con foco pulmonar

Insuficiencia renal aguda

Choque séptico y choque cardiogénico

Coordinadora (Dra. Maribelle Hernandez
Hernandez)

Es importante recalcar que la mejor oportunidad que tienen
estos pacientes es una referencia temprana, para que los
métodos de evaluacion y de intervencion sean también
oportunos y se pueda evitar una serie de complicaciones.
En la variante especifica de esta cardiopatia la diversidad
de variables anatdmicas obligd a efectuar una evaluacion
mas acuciosa, con diversos estudios de imagen por parte del
servicio de Cardiologia.

Cardiologia (Dr. Ifiaki Navarro Castellanos)

La mayoria de este tipo de pacientes es referida al hospital
de forma tardia.

Este caso se comenzé a abordar cuando contaba con
1 afio 11 meses de edad, realizando dos estudios diagnosti-
cos complementarios: tomografia y, posteriormente, cate-
terismo.

Actualmente, la mayoria de los centros solo realizan un
estudio, y el mejor es el cateterismo. Si se requiere algun
estudio previo para valorar la anatomia, se recomienda la
resonancia magnética, ya que esto disminuye los riesgos de
radiacion’.

Por otro lado, esta paciente tenia factores de riesgo
pre-quirdrgicos. Algunos no se descartaron, como la posibili-
dad de algln factor genético; por ejemplo una lesion 22q11,
que se asocia hasta en el 22% de los pacientes con tetralogia
de Fallot®.

En la experiencia del hospital, la mortalidad tampoco es
alta (alrededor del 10%).

Coordinadora (Dra. Maribelle Hernandez Hernandez)

Durante la evolucion de esta paciente se presentaron diver-
sas complicaciones. Sin duda, lo que marcé una diferencia
fueron los procesos infecciosos.

Se solicita la opinidn del departamento de Infectologia
en relacion con el esquema de tratamiento que recibié la
paciente, y como segundo punto, en aquellos nifios que se
someten a trauma intenso y estrés, como fue el periodo
postoperatorio de esta paciente, donde se desarrollé un
SRIS de manera temprana. ;Como se puede determinar el
efecto de una infeccion para ofrecer un diagnostico y trata-
miento oportuno?

Infectologia (Dra. Martha Josefina Avilés Robles)

Con respecto a la cobertura antimicrobiana, siempre se
debe catalogar si se trata de una neumonia nosocomial aso-
ciada al ventilador, temprana o tardia, porque esto habla
de los microorganismos causales. En esta paciente, la cual
presentaba una neumonia tardia, era muy importante cu-
brir a los bacilos Gram negativos, particularmente entero-

bacterias, Pseudomonas y Staphylococcus aureus meticilino
resistentes. Todos los informes de la literatura internacional
hablan de estos microorganismos como los mas frecuentes.
Varian en cuanto a orden de frecuencia, dependiendo de la
flora que predomine en el nosocomio, pero necesariamen-
te, ante una neumonia nosocomial, se deben cubrir estos
microorganismos®.

Si la evolucion no es adecuada, se debe considerar tam-
bién la epidemiologia propia del hospital. Una cuestion
importante es que, actualmente, se ha informado de mas
bacterias multirresistentes, especialmente de Pseudo-
monas. En algiin momento se han llegado a presentar en el
HIMFG. Otro punto, que en estos momentos no es proble-
ma en el HIMFG pero que también es importante conside-
rar, son los microorganismos como Acinetobacter, que cada
vez tienen mas presencia en las infecciones nosocomiales;
principalmente en las terapias intensivas, en los pacientes
multi-invadidos y en los pacientes con cirugias amplias y
complejas.

En cuanto a la cobertura empirica con la que se inicio,
cefalosporina de cuarta generacion mas aminoglucésido, es
la terapéutica que, de manera general, se recomienda ac-
tualmente. Esto puede variar dependiendo de si se tiene en
algun hospital mayor incidencia de alguna bacteria en par-
ticular. De lo contrario, se inicia con el esquema comentado
y se puede progresar a carbapenémico.

En el caso de sospechar de otro tipo de microorganismos,
como en este caso cuando se sospechd la celulitis, se debe
ampliar la cobertura de los cocos Gram positivos e incluso,
con la evidencia indirecta que se tenia de hongos, se debe
agregar cobertura empirica.

En relacion con los marcadores de inflamacion que pue-
dan aportar evidencia para sospechar una infeccion versus
la respuesta metabdlica, que es tan importante después de
la cirugia, hay varios estudios. El marcador que mas apunta
como de utilidad es la procalcitonina. En general, se han es-
tudiado otros marcadores, como proteina C reactiva, inter-
leucina-6 e interleucina-8. Actualmente se estan utilizando
otras técnicas moleculares, como micro-ADN o fragmentos
bacterianos, que tal vez podrian ser de utilidad; sin embar-
go, son todavia muy lejanos para poder aplicarlos en el dia
a dia.

Respecto de la procalcitonina es importante saber que,
si bien orienta de la presencia de una infeccion bacteria-
na, también se ha documentado que se encuentra eleva-
da (aunque en rangos bajos) por otro tipo de cuestiones,
principalmente en las pancreatitis, traumas, en pacientes
quemados, cirugias extensas, entre otros. Con todo esto,
lo que se ha visto es que se pueden sugerir limites de corte
para considerar qué tan probable es una infeccion bacte-
riana. Generalmente, a < 0.2 pg/ml se dice que la infeccion
bacteriana es poco probable. De 0.2 a 2-5 pg/ml se dice
que es una infeccion bacteriana probable. Sin embargo,
practicamente todos los estudios refieren que cuando se
encuentra > 5-10 pg/ml es muy alta la posibilidad y puede
apoyar la sospecha de una infeccion bacteriana; esto siem-
pre complementado con la evolucion clinica y la evolucion
radioldgica. Los Centros para el Control y Prevencion de In-
fecciones, en Atlanta, y otro tipo de organizaciones, como
la Academia Latinoamericana de Infectologia Pediatrica, se
basan en los criterios clinicos y radiolégicos, y sobre todo
en la cantidad de leucocitos y en la evidencia microbiolo-



Neumonia necrosante por citomegalovirus en postoperatorio de cirugia cardiaca en preescolar con tetralogia de Fallot 57

gica para apoyar el diagndstico de neumonia nosocomial.
Todavia no se apoyan en la determinacion de la concentra-
cion de procalcitonina como una evidencia franca para la
infeccion, aunque es el marcador que mas se esta investi-
gando para que, en un futuro, pueda dar un mayor apoyo
del diagnostico®®.

Hallazgos del Departamento de Patologia
(Dr. Mario Perezpeiia Diazconti)

En primer lugar se muestran los hallazgos del corazén, aun-
que en el caso de esta autopsia no se trat6 del 6rgano con
el dano principal. Todo el bloque cardiopulmonar estaba
aumentado de tamafo y de peso: los dos pulmones con
peso observado (PO) de 650 g para un peso esperado (PE)
de 147 gy el corazon pesoé 350 g para un esperado de 77 g.
Se puede observar el tubo valvulado con el anillo metalico
implantado del ventriculo hacia la emergencia de las ar-
terias pulmonares, como se describi6 en la historia clinica
(fig. 8).

No se encontro ninguna alteracion en las suturas, no
hubo restos de hemorragia, ni coagulos; es decir, técni-
camente no habia ningn problema en el momento del es-
tudio. A la apertura de la cavidad se pudo observar este
implante que cerr6 la comunicacion interventricular. Se
presenta hipertrofia del ventriculo derecho. Se puede ob-
servar, en el fondo, el parche interventricular y la hiper-
trofia de la pared (fig. 9).

Histologicamente, el ventriculo derecho muestra pleo-
morfismo nuclear, algunos nucleos hipercromaticos y un
poco de edema que esta relacionado con la hipertrofia. En
el ventriculo izquierdo también se observa algo de edema
entre las miofibrillas, algiin cambio en el tamano y forma de
los nucleos, también debido a hipertrofia.

Sin embargo, el dafio mas importante es en los pulmones.
Presentan una superficie de aspecto solido que tiene ex-
tensas zonas de color café rojizo y otras areas de color gris
o café claro; esto esta representado por un dafo muy grave,
que es una neumonia necrosante, que afecté practicamen-
te todo el pulmon del lado derecho. Se observo el remanen-
te de un bronquiolo donde vemos el epitelio desprendido.
Este material eosindfilo ocupa la luz y en el resto, como
se puede observar, no se reconoce el parénquima pulmo-
nar. Hay extensas zonas de hemorragia asociadas con zonas
con intenso infiltrado inflamatorio de mononucleares. En
otras areas, insistiendo en que todo el parénquima pulmo-
nar esta necrosado, no es reconocible el pulmén. Resulta
una neumonia muy grave con areas de hemorragia reciente
(fig. 10).

En otras areas donde aln se conserva un poco el parén-
quima, es posible reconocerlo; se encuentra edema, hemo-
rragia y otras zonas con espacios alveolares ocupados por
infiltrado inflamatorio de leucocitos polimorfonucleares
asociados con una etiologia bacteriana. En otras zonas esta
ocupado todo el espacio alveolar por estos leucocitos poli-
morfonucleares. Se comienza a notar la presencia de estas
células que corresponden a citomegalovirus (fig. 11). Por lo
que se sospecha de que el origen de esta neumonia necro-
sante tan grave es un citomegalovirus (CMV). Hay una gran
cantidad de estas células por todos lados, especialmente en
las zonas de necrosis. Practicamente parece un cultivo de
citomegalovirus. Las células son grandes, el nlicleo es muy

Figura 8 Se corrigio la cardiopatia con tubo valvulado de
Hancock de 12 mm, que conecto el ventriculo derecho con la
confluencia de las ramas pulmonares.

Figura 9 La comunicacion interventricular de 7 mm fue
reparada con parche de pericardio (flecha).

Figura 10 Neumonia necrosante. No fue posible identificar la
morfologia pulmonar debido a la extensa necrosis provocada
por el agente etioldgico. Ademas, se presentaron zonas de
hemorragia reciente y cimulos de células inflamatorias.
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Figura 11 Los espacios alveolares fueron ocupados por leuco-
citos polimorfonucleares y detritus celular. Se not6 la presencia
de células grandes, con nlcleo claro, nucléolo prominente y
abundante citoplasma (flechas).

Figura 12 Abundantes células de citomegalovirus. Células
infectadas con inclusion intranuclear basofilica grande y halo
claro. El citoplasma es abundante con pequefas inclusiones
basdfilas. Se ha referido el 50% de los casos fatales en neumonia
por CMV.

grande con un halo claro y el nucléolo es de color rojo in-
tenso. Caracteristicamente, el citoplasma muestra algunos
granulos de color azul, que corresponden también a particu-
las virales (fig. 12).

Como se sospechaba, en el lado izquierdo del pulmén se
pueden notar las paredes alveolares. En este caso, con el
espacio alveolar relleno de liquido que corresponde a ede-
ma, algo de hemorragia y otras zonas donde hay enfisema
por ruptura de las paredes, generando estos grandes espa-
cios aéreos.

Se muestra el cabo distal del eso6fago, que no tiene comu-
nicacion con la parte superior (fig. 13).

Intencionadamente se busco la presencia de hongos en los
pulmones con la tincion de Pas y Grocot, pero no hubo evi-
dencia de ninguna estructura micética en cualquier corte.

En otros 6rganos se observo lo siguiente: el remanente
del es6fago con infiltrado inflamatorio, la unién esofagogas-
trica sin ninguna otra alteracion, la mucosa del estomago
con algunas areas congestivas. La zona de la gastrostomia
histologicamente mostro algo de infiltrado inflamatorio de

Figura 13 Se muestra el bloque toracoabdominal con el cabo
distal de eso6fago (pinza).

polimorfonucleares, y la mucosa se encontrd conservada,
practicamente sin alteracion.

El higado se encontré aumentado de tamafo y de peso,
con un color verde amarillento y congestion como datos de
choque final. Los dos rifones también estaban aumenta-
dos de tamano y de peso, y mostraron extensa congestion
en la zona de la corteza, la presencia de algunos cilindros
hematicos en algunos tubulos y material eosindfilo en la
luz de los mismos. La zona de la médula, también muy
congestiva y, como efecto secundario a la administracion
de diuréticos, la presencia de calcificaciones que eran ex-
tensas. El bazo estaba aumentado de tamano y de peso,
y mostraba una congestion masiva. El timo estaba dismi-
nuido de tamafo y con pérdida del nimero de elementos
linfoides asociados con un evento de choque final. Bandas
de contraccion en la musculatura lisa del tubo digestivo
en intestino delgado y el colon, también asociados con un
evento de choque.

Diagnésticos anatémicos finales:

Enfermedad principal

Malformaciones congénitas caracterizadas por cardiopatia
congénita

¢ Tetralogia de Fallot extrema

o Atresia esofagica

Alteraciones concomitantes

Procedimientos practicados fuera del HIMFG

o Estado post Blalock-Taussig derecho, modificado (09-04-2007)

e Atresia esofagica corregida con fistula esofago-cervical
izquierda (09-04-2007)

o Estado post gastrostomia (09-04-2007)



Neumonia necrosante por citomegalovirus en postoperatorio de cirugia cardiaca en preescolar con tetralogia de Fallot 59

Procedimientos practicados en HIMFG

e Estado post correccidon total con tubo valvulado
(09-08-2011)

e Estado post ligadura del conducto arterioso (09-08-2011)

e Estado post exploracion quirurgica toracica (09-08-2011;
23 h) con sangrado en sitio de union de Blalock-Taussig

e Liquido en cavidad pleural derecha 150 ml serohematico

e Liquido en cavidad peritoneal 20 ml serohematico

e Neumotorax negativo

e Cardiomegalia (PO 350 g/ PE 77.5 g)

e Atresia pulmonar

e Comunicacion interventricular

e Hipertrofia de ventriculo derecho

e Neumonia necrosante viral (CMV) y bacteriana

¢ Nefrocalcinosis secundaria a uso de diuréticos

e Desnutricion (PO 10,280 g/ PE 20,000 g)

e Atrofia cerebral (PO 1,100 g/ PE 1,204 g)

¢ Nefromegalia (PO 240 g/ PE 103 g ambos rifiones)

¢ Esplenomegalia congestiva (PO 65 g/PE 49 g)

Datos anatémicos de choque

e Involucion aguda del timo

e Miopatia visceral hipoxico isquémica en tubo digestivo
¢ Necrosis tubular aguda

Cultivos post mortem

e Hemocultivo con desarrollo de levaduras

e Colon con desarrollo de Proteus mirabilis, Klebsiella pneu-
moniae y Morganella morganii

e LCR, pulmones, bazo, higado e intestino delgado sin desa-
rrollo de microorganismos

Causa de muerte
Neumonia necrosante por citomegalovirus

Infectologia (Dra. Martha Josefina Avilés Robles)

El citomegalovirus es un virus ubicuo. La primoinfeccion
se da generalmente en edades tempranas. Hay varios es-
tudios epidemiologicos que dicen, por ejemplo, que en
Estados Unidos, en la etapa de la adolescencia, del 40 al
60% de la poblacion ya tiene memoria inmunologica del vi-
rus, y el 80% para la edad adulta. También se han docu-
mentado variaciones dependiendo de la raza. Por ejemplo,
en esos estudios, la raza hispana y los mexico-americanos
estaban colonizados hasta en el 80%.

Otro punto importante es que cuestiones como el hacina-
miento, los conglomerados y la pobreza favorecen la trans-
mision o la infeccion a edades mas tempranas. En México, a
los tres afos de edad, mas o menos el 90% de la poblacion
ya tuvo el “primer contacto” con el CMV. Se dice el “primer
contacto”, porque la manifestacion mas frecuente de la in-
feccion es la asintomatica; de manera que, generalmente,
nos infectamos pero no manifestamos la enfermedad. Como
se sabe, este es un virus que se queda latente de por vida en
el organismo. Mientras se es inmunocompetente, no surge la
enfermedad. Pero un momento de inmunocompromiso pue-
de favorecer la reactivacion del virus. Probablemente esta
paciente ya habia tenido una primoinfeccion, y la gravedad
de su enfermedad pudo causarle inmunocompromiso transi-
torio que favoreciera la reactivacion de virus y la afeccion
pulmonar.

Otra forma en la que pudo haber adquirido el CMV pudo
ser por las transfusiones de hemoderivados que recibio.
Aunque no se podra saber con certeza, probablemente ya
habia tenido el contacto con el virus. Debido a la particula-
ridad de este caso, se realiz6 una bisqueda en la literatura
sobre esta entidad; existe documentacion de casos aislados,
incluso una pequena serie de casos de neumonias por CMV
en pacientes post-operados en terapias intensivas. Lo que
se ha empezado a ver y a documentar es que el estado de
inmunoparalisis, el factor de necrosis tumoral alfa y tam-
bién la infusion exdgena de catecolaminas pueden, en algun
momento, reactivar el CMV cuando se encuentra de manera
latente®.

No siempre esta reactivacion se traduce en enfermedad
a un organo blanco, como en este caso en el que se desa-
rrollé una neumonia. Hay que recordar que el pulmén es
el principal 6rgano afectado por CMV. Si bien la neumonia
por CMV no es una entidad que de manera habitual tenga-
mos que considerar, si tenemos que estar conscientes de
que existe bibliografia en la que, por la respuesta inflama-
toria generada por la liberacion de células proinflamatorias,
puede ocurrir la reactivacion del CMV. Hay estudios en los
que se monitorizé la carga viral de CMV por PCR o por anti-
genemia, y se observd que existen elevaciones de la carga
viral que pueden ser asintomaticas o llegar a traducirse en
enfermedad'®™. Entonces, dado que la neumonia por CMV
es una entidad muy infrecuente y solo existen algunos casos
informados en la literatura, no se puede hacer una reco-
mendacion universal de iniciar manejo dirigido contra este
virus. Sin embargo, debe considerarse en pacientes graves,
como este caso, cuando se presenta una evolucion atipica
de una neumonia y cuando se ha dado una amplia cobertura
antibidtica para bacterias y hongos, y pese a ello no se logra
una mejoria clinica.
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