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Sindrome de Silver-Russell (hemihipertrofia) y

cor triatriatum en un neonato

Silver-Russell syndrome (hemihypertrophy) and cor triatriatum in a newborn
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Dr. Antonio Pedro Fernindez-Alvarado® y Dr. Einstein Gustavo Hidalgo-Flores"

RESUMEN

Tanto el sindrome de hemihipertrofia como el cor triatriatum
son patologias sumamente infrecuentes. La hemihipertrofia se
define como el sobrecrecimiento completo o parcial de uno de
loshemicuerpos. El cor triatriatum es una cardiopatia congénita
caracterizada por una membrana que divide la auricula
izquierda en dos camaras; si esta membrana tiene un orificio
restrictivo, provoca obstruccién al pasaje sanguineo desde las
venas pulmonares hacia el ventriculo izquierdo, lo que genera
hipertensién y edema pulmonar. En este contexto, el ductus
arterioso permeable puede actuar como via de descompresion
del circuito pulmonar al permitir el pasaje sanguineo desde la
arteria pulmonar haciala aorta. Presentamos a un paciente con
diagnostico de sindrome de Silver-Rusell (hemihipertrofia), cor
triatriatum y ductus arterioso con flujo invertido. Hasta donde
conocemos, esta asociacion de patologias infrecuentes y forma
de presentacion no se han descrito anteriormente.

Palabras clave: corazén triatrial, conducto arterial, hipertension
pulmonar, trastornos del crecimiento, sindrome de Silver-Russell.

ABSTRACT

Hemihypertrophy syndrome and cor triatriatum are extremely
rare pathologies. Hemihypertrophy is defined as complete or
partial overgrowth of one of the hemibodies. Cor triatriatum is
acongenital heart disease characterized by a membrane which
separates the left atrium into two chambers; if that membrane
has a restrictive hole, it causes obstruction to blood passage
from the pulmonary veins into the left ventricle causing
hypertensionand pulmonary edema. In this context, the patent
ductus arteriosus can act as a means of decompression of the
pulmonary circuit, because it allows the blood passage from
the pulmonary artery to the aorta. We report a patient with
Silver-Rusell syndrome (hemihypertrophy), cor triatriatum and
ductus arteriosus with reverse flow. To our knowledge, this
association of rare pathologies and this clinical presentation
have not been described previously.

Key words: cor triatriatum, ductus arteriosus, pulmonary
hypertension, growth disorders, Silver-Russell syndrome.

http://dx.doi.org/10.5546/aap.2015.e140

a. Hospital Pediatrico del MSP “Baca Ortiz”, Quito,
Ecuador.

b. Hospital Pediétrico del MSP “Francisco de Ycaza
Bustamante”, Guayaquil, Ecuador.

Correspondencia:
Dr. Ratil Enrique Rios-Méndez, riosmendez@intramed.net.ar

Financiamiento: Ninguno.
Conflicto de intereses: Ninguno que declarar.

Recibido: 6-8-2014
Aceptado: 12-12-2014

INTRODUCCION

La hemihipertrofia es caracterizada por
el crecimiento asimétrico total o segmentario
(extremidad, tronco o cara) de uno de los
hemicuerpos en un grado mayor al considerado
como variacion normal, es decir, méas del 5%,
en ausencia de enfermedad vascular, linfatica o
neuroldgica. Su etiopatogenia es desconocida atin.

El cor triatriatum (CT) es una cardiopatia
congénita aciandtica poco frecuente, en la que
la auricula izquierda (Al) esta dividida en una
cdmara posterior o accesoria, que recibe las
venas pulmonares, y una cdmara anterior o Al
verdadera, que esta en relacién con la valvula
mitral y la orejuela. Los signos y sintomas mas
frecuentes que se presentan en esta patologia
son soplo, disnea, infecciones respiratorias,
insuficiencia cardiaca, hipertensién pulmonar
y edema agudo pulmonar. Los dltimos son
secundarios a la obstruccién del flujo sanguineo
venoso pulmonar hacia la Al verdadera si el
orificio de la membrana intraatrial es muy
pequeiio. Sin embargo, si el orificio no es
restrictivo o se presenta asociado a un defecto
amplio del septum interatrial en la cdmara
accesoria, los signos de obstruccion sanguinea
pulmonar no se hacen evidentes.

Se han comunicado algunos defectos asociados
al CT, tales como comunicacidn interventricular,
estenosis de la arteria pulmonar, conexién
anémala de las venas pulmonares, persistencia
de vena cava superior izquierda, transposicién
de grandes arterias y, menos frecuente, el ductus
arterioso persistente."® Hasta donde conocemos,
la asociacién de CT y sindrome de hemihipertrofia
(SH) congénita no ha sido descrita.

CASO CLINICO

Recibimos en la Unidad de Cuidados
Intensivos Neonatal a un paciente de 20 dias
de vida por cianosis, dificultad para destete
de oxigeno y estigmas de sindrome genético,
mantenido en otro hospital solamente con
oxigeno por cadnula. Fue derivado tardiamente
de un hospital rural porque la madre tuvo
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complicaciones durante el parto. Hijo de padres
no consanguineos, nacido a término, 2,2 kg de
peso (< -2 DE), 47 cm de talla (< -2 DE), 33,5 cm
de perimetro cefdlico (entre P50 y -2 DE). No
fueron referidas infecciones o patologias durante
el embarazo.

Al momento del examen fisico, presentaba
taquipnea, choque de punta cardiaca a la derecha,
pulsos simétricos, murmullo vesicular normal,
soplo sistélico 2/6 en la parte superior del borde
paraesternal izquierdo, saturacién de oxigeno
de 94% y 85% en extremidades superiores e
inferiores, respectivamente, con O, por canula
nasal, marcado crecimiento asimétrico del
hemicuerpo derecho, que ocasionaba escoliosis de
concavidad izquierda, frente prominente, facies
asimétrica y triangular e implantacion baja de las
orejas y mentén puntiagudo. En la radiografia
de térax, se observaba dextrocardia e hilios
pulmonares levemente engrosados, cardiomegalia
leve (Figura 1.A).

Por los signos clinicos, sospechamos
cardiopatias con obstruccién al flujo sanguineo
del corazon izquierdo, con flujo desde la arteria
pulmonar hacia la aorta descendente a través del
ductus arterioso, tales como interrupcién del arco
adrtico, estenosis mitral grave, estenosis de venas
pulmonares, corazén izquierdo hipoplésico o
coartacion aodrtica.

Sobre la base de los criterios clinicos de Price
(deben cumplirse, al menos, cuatro de ellos), se
hizo el diagndstico de sindrome de Silver-Rusell.”
Estos son retardo de crecimiento intrauterino

(peso al nacer > 2 DE debajo de la media),
retardo de crecimiento longitudinal (talla > 2
DE debajo de la media), circunferencia craneal
preservada (frontooccipital), rasgo facial clasico
(frente amplia y prominente, facies triangular,
mentoén pequeio y angosto, e implantacién baja
de las orejas), asimetria (especialmente de las
extremidades inferiores). No se evidenciaron
otras malformaciones ni tumores.

Los estudios complementarios mostraron
una alfafetoproteina negativa y determinaciones
normales de hormona tiroidea, electrdlitos y
glucemia; el cariotipo fue 46XY, con estudio
genético normal.

La ecocardiografia transtordcica, en el corte
subcostal, revelo situs solitus, dextroversién
(dextrocardia extrinseca), auricula derecha
situada anatémicamente a la derecha y levemente
posterior, Al dividida por una membrana que
tenia un orificio de 2 mm de diametro (Figura
1.B), gradiente intraatrial de 22 mmHg (Fiqura
2.Ay B), foramen oval permeable de 1,2 mm de
diametro con pasaje sanguineo desde la auricula
derecha hacia la Al verdadera (Figura 3.A),
presion sistdlica de arteria pulmonar (estimada
por insuficiencia tricispide) de 60 mmHg. En
el corte supraesternal, evidenciamos ductus
arterioso permeable de 3 mm de didmetro con
pasaje sanguineo desde la arteria pulmonar hacia
la aorta descendente (Figura 3.B).

Mediante esternotomia media y bajo
circulacién extracorpérea, se realizé ligadura
del ductus arterioso y resecciéon de la membrana

Ficura 1. A. Radiografia de térax: dextrocardia y asimetria esquelética tordcica. B. Ecocardiografia 2D. Corte subcostal:
membrana intraatrial con orificio restrictivo (flecha), viloula mitral (cabeza de flecha). Auricula derecha (+). Auricula
izquierda verdadera (A). Cdmara posterior (*p). Ventriculo izquierdo (V)
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intraatrial a través de auriculotomia izquierda, sin
cerrar el foramen oval. Requirié administracion
de 6xido nitrico durante el primer dia
posquirdrgico; no presenté otras complicaciones.
La ecocardiografia a las 48 horas no evidenci6
gradiente intraatrial, ductus arterioso residual ni
hipertensién pulmonar. Hubo pasaje sanguineo
desde la Al hacia la auricula derecha a través
del foramen oval. Al sexto mes de seguimiento,
permanece asintomatico y la valoracién por
ultrasonido no mostré gradiente intraatrial
(Figura 4.A y B); sigue en control evolutivo por
Endocrinologfia.

COMENTARIO

Del CT, también llamado auricula izquierda
dividida, cor triatriatum sinister o cor
triatriatum sinistrum, se han informado varias
clasificaciones.®” La clasificacion anatémica lo
divide en tres tipos:’ diafragmatico (la Al esta
dividida por una membrana intraatrial con uno o
varios orificios); reloj de arena (tiene constriccién
externa en la unién de la cAmara accesoria y
la Al verdadera); tubular (venas pulmonares
confluentes que se conectan con la Al verdadera
a través de un canal). Nuestro caso correspondia
al tipo diafragmatico.

Ficura 2. A. Doppler color: turbulencia transmembrana (flecha). B. Doppler espectral: gradiente a través del orificio

transmembrana

Ficura 3. A. Doppler color. Corte subcostal: foramen oval permeable con cortocircuito desde derecha hacia izquierda (flecha).
B. Corte supraesternal: turbulencia desde el ductus arterioso hacia la aorta (flecha). Auricula izquierda (A). Cdmara proximal

(*p). Auricula derecha (+). Ventriculo izquierdo (V). Aorta (Ao)
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La angiografia, ecocardiografia, tomografia
y resonancia magnética son métodos ttiles
para diagnosticar CT.>**!° Por ser un método
no invasivo y puesto que la ventana actstica
en neonatos generalmente es buena, la
ecocardiografia transtordcica es el método
de diagndstico de eleccion. Si bien los cortes
ecocardiogréficos cuatro y dos cdmaras apical
son los mas recomendados, debido a la ubicacién
cardiaca en nuestro paciente, el corte subcostal fue
la mejor opcién.

El tratamiento cldsico del CT es quirtrgico,
para lo cual la via de abordaje utilizada
generalmente es la auriculotomia derecha, aunque
se han descrito otros tipos de abordaje en adultos.*
En nuestro caso, la auriculotomia izquierda
fue elegida debido a que la Al se encontraba
casi anterior, por lo tanto, fue mas accesible
quirdrgicamente que su homoéloga contralateral.
También se ha descrito el tratamiento del CT
mediante cateterismo en nifios,'' pero no en
neonatos ni lactantes.

La estenosis mitral, estenosis de venas
pulmonares y anillo supravalvular mitral son
los principales diagndsticos diferenciales del CT,
ya que todos ellos pueden dar sintomatologia de
edema agudo e hipertensiéon pulmonar (indicacion
quirdrgica absoluta para el CT), debido a que
la fisiopatologia comtn es consecuencia de la
obstruccién del flujo sanguineo entre las venas
pulmonares y el ventriculo izquierdo. En nuestro
caso, a pesar de la obstruccion grave intraatrial, no
hubo signos clinicos de edema agudo pulmonar,
puesto que el ductus arterioso permiti6 el pasaje
sanguineo desde la arteria pulmonar hacia la

aorta descendente (descompresion del circuito
sanguineo pulmonar), lo que provocé cianosis
en las extremidades inferiores. Se han publicado
algunas cardiopatias congénitas asociadas al
SH,'>" perono el CT.

La hemihipertrofia puede presentarse de
manera aislada (también llamada idiopatica) o
como parte de patologias, como el sindrome de
Beckwith-Wiedemann, sindrome de Silver Russell,
nefroblastomatosis perilobar, macrocefalia/
cutis-marmorata/telangiectasia, sindrome de
Proteus, entre otros.*'® Frecuentemente, no es
facil determinar si la alteracion es por hipertrofia
o hiperplasia (incremento en el tamafio o niimero
de células, respectivamente). El estudio del
SH consiste en una valoracién inicial para
detectar tumores embrionarios, seguida por
monitoreo ultrasonografico abdominal y renal
cada 6 meses hasta los 8 afios y determinacion
de alfafetoproteina cada 6-8 semanas hasta los
4 anos para detectar el desarrollo de dos de los
tumores mads frecuentes: tumor de Willms y
hepatoblastoma.

Por dltimo, diremos que, aunque todavia
falta mejorar algunos aspectos de nuestro
sistema de salud, como la deteccién temprana
de cardiopatias congénitas con un sistema
de referencias y contrarreferencias adecuado
en tiempo y forma, los avances logrados en
la atencién pediatrica y cardiovascular nos
permiten tratar, con buenos resultados, patologias
infrecuentes, solas o asociadas. Este fue el caso de
nuestro paciente, quien presentaba la asociacion
no descrita previamente de dos enfermedades
raras: el CT y el sindrome de Silver-Rusell. B

FiGura 4. Ecocardiografia 2D. A. Corte subcostal: auricula izquierda (Al) sin membrana intraatrial. Ventriculo izquierdo (V).
Vilvula mitral (flecha). Auricula derecha (+). B. Doppler color: flujo laminar en auricula izquierda.
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