Sindrome del corazéon izquierdo hipoplasico

Serie de informacion al paciente — Lo aue deberia saber. lo aue deberia nreauntar.

¢Qué es un corazoén izquierdo hipoplésico?

El corazon izquierdo hipoplésico es un defecto cardiaco congénito (presente al nacer) complejo
y poco frecuente en el que el lado izquierdo del corazén esta criticamente hipodesarrollado y
no puede asumir el flujo de sangre que debe circular a través del corazén hacia el resto del
cuerpo.

¢Por qué se produce un corazon izquierdo hipoplasico?

La etiologia del corazon izquierdo hipoplasico no esta clara y se considera multifactorial. Es una
condicion infrecuente y ocurre entre 0,1 y 0,25 de cada 1000 nacidos vivos. Algunos bebés
tienen alteraciones en sus genes o0 cromosomas, pero en la mayoria de los casos, ocurre por
azar, sin una razon clara. Menos de un tercio de los bebés con esta entidad tendran otros
problemas en otros Grganos.

¢Es importante un estudio genético?

Los cromosomas son donde se guarda la mayor parte de nuestra informacion genética. Por lo
general, tenemos 46 agrupados en pares: 23 provienen de un progenitor y los otros 23
provienen del otro. Por ejemplo, las personas con sindrome de Down tienen un cromosoma 21
adicional. Las anomalias cromosOmicas asociadas comunes en estos bebés son el sindrome
de Turner, la trisomia 13 y la trisomia 18. Mas alld de las anomalias cromosdmicas, se ha
reportado su asociacion con multiples sindromes genéticos, incluyendo el sindrome de Noonan,
el sindrome de Smith-Lemli, el Sindrome de Opitz o el sindrome de Holt-Oram.

¢, Deberia realizarme mas pruebas?

Muchas mujeres optaran por hacerse mas pruebas para saber mas sobre el estado de su bebé.
Las pruebas disponibles dependen de dénde se encuentre. Las pruebas sobre las que debe
preguntar incluyen:

e unaamniocentesis para identificar problemas en la cantidad de cromosomas y algunos
de los problemas dentro de los cromosomas. Esto se hace tomando una pequefia
cantidad de liquido amnidtico que rodea al feto.

e un estudio genético para excluir sindromes conocidos asociados.

e una ecografia fetal detallada para excluir anomalias en otros 6rganos.

e unaecocardiografia fetal — una ecografia dirigida del corazén fetal durante el embarazo

¢, Qué otros datos deberian vigilarse durante el embarazo?

Los bebés con corazén izquierdo hipoplasico corren algunos riesgos durante el embarazo. Es
por esto que la mayoria de los especialistas recomendaran un examen ecografico cada 4 a 6
semanas ya gue el deterioro de la funcion cardiaca puede progresar con el tiempo o los bebés
pueden correr el riesgo de sufrir un deterioro del crecimiento durante el embarazo. En algunos
bebés con corazoén izquierdo hipoplasico, el tratamiento dentro del Gtero puede ser posible vy,
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en casos seleccionados, puede promover el crecimiento del lado izquierdo del corazon o
prevenir las altas presiones que provocan dafio a la vasculatura pulmonar en su desarrollo,
mejorando su pronaostico.

¢ Qué implicaciones tiene para mi bebé tras el nacimiento?

Los bebés con corazén izquierdo hipoplasico pueden no tener problemas durante los primeros
dias de vida, mientras que las aberturas normales del corazon (el ductus arterioso y el foramen
oval) aun no estan cerradas. No obstante, rapidamente desarrollan signos y sintomas tras el
del cierre de estas aberturas, como una coloracion azulada de la piel, pulso débil y problemas
respiratorios. La saturacion de oxigeno es una prueba sencilla para determinar la cantidad de
oxigeno en la sangre de un bebé y los niveles bajos de oxigeno pueden ser un signo de esta
enfermedad antes de presentar cualquier sintoma.

Un médico puede identificar estos signos o escuchar un soplo cardiaco (un sonido anormal
causado por un flujo acelerado en la sangre). Si estos signos estan presentes, se puede solicitar
un ecocardiograma 0 mas pruebas para completar el diagnéstico. La ecocardiografia también
es util para hacer un seguimiento de la salud del nifio a largo plazo.

Aquellos bebés con alteraciones cromosémicas y corazon izquierdo hipoplasico pueden tener
aun mas problemas tras el parto. Estos dependeran de la naturaleza del trastorno genético.

Existen tratamientos para algunos problemas de salud relacionados con el corazén izquierdo
hipoplasico, tanto a nivel de medicamentos, nutricién o cirugia. Poco después del nacimiento,
es necesario realizar multiples cirugias (en un orden concreto) para aumentar el flujo de sangre
a los 6rganos y evitar el pequefio lado izquierdo del corazén. Estas cirugias no tratan la raiz del
problema, pero intentan restaurar la funcioén cardiaca y bombear sangre a los érganos del bebé.

Los nifios con corazén izquierdo hipoplasico que sobreviven a las cirugias iniciales también
pueden tener problemas a lo largo vida. Necesitaran visitas de seguimiento con un cardiélogo.
Si el defecto es muy complejo o el corazén se debilita, puede estar indicado un trasplante de
corazén. Los bebés que reciben un trasplante de corazén necesitaran medicamentos durante
el resto de sus vidas para evitar que su cuerpo rechace el nuevo corazén.

De hecho, muchos supervivientes se enfrentan a una amplia gama de desafios del desarrollo
neuroldgico. Los nifios que se someten a cirugia cardiaca en el primer afio después del
nacimiento tienen un mayor riesgo de problemas de desarrollo, aprendizaje y comportamiento.
Multiples factores pueden influir en el desarrollo neuroldgico de estos nifios, incluidas las
anomalias neuroldgicas asociadas, la situacion genética y las técnicas quirtrgicas empleadas.

JVolvera a ocurrir?

Sino se encuentra ninguna razén genética subyacente, el riesgo de que vuelva a ocurrir es muy
bajo. Si hay una razén genética, esta determinara el riesgo y una consulta con un especialista
en genética puede ser Util para ayudar a resolver estas dudas.
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Si en la familia hay un hijo con corazén izquierdo hipoplasico, el riesgo de tener otro bebé con
una entidad similar es mayor (el riesgo de recurrencia en futuros embarazos, se estima en un
2-4%) aumentando en familias con dos hijos afectados al 25%.

¢, Qué otras preguntas deberia hacer?

¢, Parece esto un corazén izquierdo hipoplasico grave?

¢, Con qué frecuencia me haran ecografias?

¢ Es posible realizar algun tratamiento durante el embarazo?

¢Mi bebé podria beneficiarse de una cirugia dentro del Utero?

¢.Donde debo dar a luz?

¢,Donde recibira mi bebé la mejor atencidén después de nacer?

¢,Puedo conocer al equipo de médicos que atenderd a mi bebé cuando nazca?
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