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neumología debido a que presentó disnea de media-
nos esfuerzos, tos y ortopnea. Se tomó una radio-
grafía de tórax posteroanterior que mostró hipoplasia 
del pulmón derecho, así como signo de la cimitarra 
(Fig. 1).

Se solicitó una angiotomografía con cortes finos y 
reconstrucción en 3D, que evidenció una arteria 

naciendo a través de la aorta abdominal en la región 
anterolateral de la aorta, la cual se dirige al lóbulo infe-
rior del pulmón derecho, así como disminución del 
calibre de la arteria pulmonar derecha, con presencia 
de drenaje anómalo hacia la vena cava inferior, con lo 
cual se confirma el diagnóstico de síndrome de la cimi-
tarra (Figs. 2 a 6) (Tabla 1).

Figura 3. Imágenes de angiotomografía de tórax, corte axial, en las que se evidencia el secuestro arterial de la rama 
de la aorta abdominal al pulmón derecho. Se evaluó por el servicio de cardiología pediátrica e intervencionismo, y se 
programó para realizar cateterismo cardiaco izquierdo y derecho diagnóstico, y para valorar el cierre del secuestro. 
De acuerdo con los parámetros hemodinámicos, que mostraban un Qp/Qs de 3.5 y unas resistencias pulmonares totales 
de 2.4 unidades Wood, se decidió realizar embolización de la arteria colateral que nacía de la aorta abdominal.

Figura 2. Imágenes de angiotomografía en reconstrucción 3D en las que se evidencia una rama colateral de la aorta 
abdominal al lóbulo inferior del pulmón derecho.
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Figura 5. Angiografía de aorta con catéter pigtail en la que se observa el flujo de aorta abdominal de rama colateral 
al pulmón derecho.

Figura 4. En la imagen de la izquierda se mide el diámetro de la arteria pulmonar izquierda y derecha, en donde se 
observa de forma notoria la hipoplasia de la arteria pulmonar derecha.

Figura 6. De izquierda a derecha, se observa cómo con una guía de 0.035 se aborda la arteria colateral naciente del 
tronco celiaco. En la segunda imagen se ve cómo se libera el dispositivo Amplatzer Vascular Plug II de 10 mm en la 
arteria colateral, y en la última imagen, al realizar inyección de contraste, puede verse que la arteria colateral se ocluye 
de forma exitosa.



367

C.A. Martínez-Ramos et al.  Síndrome de cimitarra, reporte de caso

El síndrome de la cimitarra se cataloga en el espec-
tro de enfermedades asociadas a una conexión anó-
mala de las venas pulmonares. A esta paciente se le 
dio abordaje de acuerdo con las recomendaciones de 
la guía de la American Heart Association y el American 
College of Cardiology de 20185, que con recomendación 
de clase I y nivel de evidencia B-NR indica solicitar una 
tomografía computarizada para conocer la anatomía del 
sistema venoso pulmonar. Cabe recordar que la cirugía 
sigue siendo el tratamiento de elección de estos pacien-
tes, cuando se encuentra indicada. El tipo de conexión 
que se observa en este síndrome es entre la vena pul-
monar derecha y la vena cava inferior. Esta cardiopatía 
congénita impacta en el ventrículo derecho y, por con-
siguiente, en la presión de la arteria pulmonar5.

Es una anomalía cardiopulmonar congénita con una 
incidencia baja, de 1 por cada 50,000 nacidos vivos. 
El drenaje venoso pulmonar puede ser parcial o total 
a la vena cava inferior, que se acompaña como tal por 
un aporte arterial proveniente de la aorta descendente 
hacia el pulmón derecho hipoplásico, con dextraposi-
ción del corazón, como en nuestra paciente6.

El mecanismo preciso por el cual sucede el síndrome 
de la cimitarra se desconoce, pero se sabe que es 
causado por un defecto en la embriogénesis temprana 
en el desarrollo básico del pulmón7.

Muchas veces el diagnóstico se realiza por el cuadro 
clínico que presenta el paciente, asociado a infeccio-
nes de vías respiratorias de repetición7.

Según un análisis retrospectivo realizado en un 
centro de China, en pacientes que tuvieron arterias 
colaterales a las pulmonares y se les realizó cierre 
percutáneo, de 27 pacientes, 8 presentaron una dis-
minución de la presión arterial pulmonar de 55.32 ± 
5.6 mmHg a 31.23 ± 3.45 mmHg. Durante el segui-
miento, la sintomatología de estos pacientes se 
redujo considerablemente sin requerir tratamiento 
quirúrgico8.

El cierre percutáneo de un aporte arterial sistémico 
anómalo disminuye o suprime por completo los sínto-
mas. En algunos pacientes, incluso se puede ofrecer 
como tratamiento paliativo para evitar procedimientos 
quirúrgicos. El pronóstico en los pacientes asintomáti-
cos tras el cierre percutáneo es bueno, a tal grado de 
que permite llevar un seguimiento a los pacientes sin 
necesidad de otra intervención en caso de cese de los 
síntomas. La cirugía solo debe recomendarse si regresa 
la sintomatología o aparecen complicaciones8.

El síndrome de la cimitarra es una patología que, a 
pesar de tener una incidencia no muy alta, debe tenerse 
en cuenta como diagnóstico diferencial, sobre todo en 
población pediátrica. La sospecha en este grupo de 
pacientes debe comenzar si se cuenta con anteceden-
tes de infecciones de vías respiratorias de repetición 
con síntomas de dificultad respiratoria, así como evi-
dencia por algún estudio de imagen, como la radiografía 
de tórax, que muestre hipoplasia del pulmón derecho o 

Tabla 1. Parámetros hemodinámicos antes del cierre del defecto (no se dispone de los posteriores al cierre)

Cavidad Presión Saturación oxígeno Parámetros hemodinámicos Resultado

Tronco de la arteria pulmonar  32/10/19 mmHg 91% Gasto cardiaco 3.69 l/min

Ventrículo derecho 6/1 mmHg 90% Índice cardiaco  2.53 l/min/m2

Aurícula derecha 2 mmHg 83% Resistencias totales 1646 dyn

Cuña 7 mmHg

Vena cava superior 64% Resistencias pulmonares totales 195 dyn/2.4 Wood

Vena cava inferior 97%

Ventrículo izquierdo 100/1 mmHg 100% Gasto cardiaco ventrículo derecho 129 l/min

Aorta 101/60/80 mmHg 100%

Superficie corporal 1.46 Flujo pulmonar/Flujo sistémico 3.5

 Peso  50 kg

 Talla  154 cm

 Hemoglobina  13
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dextrocardia, debido a que la mayoría de estos pacien-
tes presentan dichas características.

El abordaje puede ser iniciado con una radiografía 
de tórax; sin embargo, tal como recomiendan las guías, 
son necesarios otros estudios para abordar el drenaje 
venoso pulmonar, como la tomografía computarizada 
o la resonancia magnética.

Algo muy importante en esta enfermedad es que el 
pronóstico por lo general es bueno, pero depende 
mucho de la edad en la cual se presenta la patología, 
ya que no es exclusiva de la infancia y los síntomas 
pueden aparecer en población adolescente e incluso 
adulta.

En cuanto al manejo, en caso de que las resisten-
cias pulmonares lo permitan, el cierre percutáneo de 
colaterales es una medida que requiere poca des-
treza para el personal cualificado, y siempre se puede 
realizar para disminuir la sobrecarga de volumen al 
ventrículo derecho y con ello frenar la progresión de 
la enfermedad, principalmente en población muy 
sintomática.
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Hipoplasia, ¿interrupción o atresia del arco aórtico?  
Claves para su distinción, a propósito de dos casos
Hypoplasia, interruption or atresia of the aortic arch? Keys to distinguishing between 
them, based on two cases

Andrés M. Tavera-Paredes1, Christian D. López-Santos2, Gabriela I. Pereira-López2, 
Juan E. Calderón-Colmenero2, Edgar S. Ramírez-Marroquín3 y Regina de la Mora-Cervantes1*
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Carta científica

Presentamos los casos de dos pacientes pediátricos 
atendidos en nuestra institución, en quienes se sospe-
chó patología compleja del arco aórtico y las claves 
para su diagnóstico. El primer caso corresponde a una 
paciente de 15 años, con antecedente de cefalea y 
mareos. Recibió tratamiento por hipertensión arterial 
sistémica desde los 13 años. Sin otros antecedentes 
de importancia. Es enviada por sospecha de coarta-
ción aórtica. Al ingreso, con determinación de presión 
arterial en el miembro superior derecho de 
167/97  mmHg, y en el resto de las extremidades 
100/66  mmHg. Precordio normodinámico, segundo 
ruido intenso, soplo expulsivo aórtico de intensidad II/
IV con irradiación al cuello, y pulsos disminuidos en las 
extremidades inferiores.

El segundo caso se trata de una paciente de 5 años, 
sin antecedentes de importancia. Es enviada por sos-
pecha de coartación aórtica debido a la presencia de 
hipertensión arterial sistémica. Al ingreso, con determi-
nación de presión arterial en el miembro superior dere-
cho de 136/83 mmHg, y en el resto de las extremidades 
88/67  mmHg. Precordio normodinámico, soplo expul-
sivo aórtico de intensidad I/IV con irradiación al cuello, 
y pulsos en las extremidades inferiores disminuidos.

En ambos casos, el abordaje inicial (clínico y ecocar-
diográfico) no fue concluyente y se complementó con 
angiotomografía de aorta, en la que se encontró una 
hipoplasia grave del arco aórtico, como se observa en 
las figuras 1 y 2. El flujo hacia la aorta descendente 
está dado por circulación colateral desde los troncos 
supraaórticos e intercostales.

Las dos pacientes fueron llevadas a corrección qui-
rúrgica. En el caso 1 se colocó un injerto extraanató-
mico de Gore-Tex conectando la aorta ascendente y la 
aorta descendente. En el caso 2 se realizó un avance 
aórtico. Ambas pacientes presentaron una evolución 
satisfactoria y un seguimiento sin complicaciones, man-
teniendo únicamente tratamiento para la hipertensión 
arterial sistémica.

La obstrucción del arco aórtico engloba un grupo de 
cardiopatías que comparten características comunes 
(anatómicas o hemodinámicas). En este espectro, la 
coartación y la hipoplasia del arco son las más «leves», 
mientras que la interrupción es la más grave. La hipo-
plasia es un desarrollo incompleto o un tamaño dismi-
nuido de una estructura1; en un gran porcentaje, se 
asocia a condiciones de hipoflujo que llevan al pobre 
desarrollo. La atresia del arco corresponde a un espec-
tro intermedio, más cercano a la interrupción, 
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Figura  1. Reconstrucciones tridimensionales con renderización volumétrica en el eje oblicuo anterior izquierdo.  
A: prequirúrgico, con arco aórtico gravemente hipoplásico (flechas). Importante dilatación de la arteria mamaria interna 
derecha (MID) y de la subclavia izquierda (SCI). B: posquirúrgico, con injerto de Gore-tex (asterisco) de la aorta 
ascendente (AOA) a la aorta descendente (AOD). CCD: carótida común derecha; MII: mamaria interna izquierda; SCD: 
subclavia derecha; TBC: tronco braquiocefálico derecho; VD: vertebral derecha.

cba

Figura  2. Reconstrucciones tridimensionales con renderización volumétrica en el eje oblicuo anterior izquierdo (A), 
lateral derecha (B)  demostrando la anatomía prequirúrgica y lateral izquierda (C) tras la corrección quirúrgica. Se 
observa la circulación colateral en colores opacos resaltando la aorta y sus ramas principales. Arco aórtico gravemente 
hipoplásico (círculo rojo). AOA: aorta ascendente; AOD: aorta descendente; CCD: carótida común derecha; CCI: carótida 
común izquierda; MID: mamaria interna derecha; SCD: subclavia derecha; SCI: subclavia izquierda; SCI: subclavia 
izquierda; TBC: tronco braquiocefálico.
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diferenciándose de esta en que hay una discontinuidad 
hemodinámica, pero no anatómica, entre dos segmen-
tos adyacentes, es decir, hay una continuidad fibrosa 
sin flujo sanguíneo2,3. Esta es la primera característica 
a evaluar en los estudios de imagen.

En segundo lugar, la presencia del conducto arte-
rioso es un hallazgo que puede orientar a la distinción 
entre coartación grave (en la que está ausente) e inte-
rrupción del arco (en la que suele estar permeable), 
aunque no es una regla absoluta2,3. La circulación cola-
teral permite el flujo hacia la aorta descendente y es 
uno de los factores que puede explicar la presentación 
tardía, como en los casos presentados; generalmente 
está presente en ausencia del conducto arterioso4.

En la revisión detallada de los casos presentados, la 
tomografía computarizada demostró flujo filiforme entre 
el arco aórtico proximal y la aorta descendente, eva-
luado en reconstrucciones multiplanares, que permiten 
el realce por el contraste y así la reconstrucción volu-
métrica (Figs. 1 y 2). Por este motivo consideramos que 
ambos casos, en principio interpretados como atresia 
de arco aórtico, pueden corresponder, como alternativa 
diagnóstica, a hipoplasia grave del arco aórtico, que 
hemodinámicamente tiene el mismo comportamiento.

La posibilidad de determinar por tomografía compu-
tarizada la presencia de un tejido fibroso que conecte 
dos segmentos aparentemente separados de la aorta 
es limitada, y así mismo lo es la distinción entre atresia 
del arco e interrupción. Una distancia mayor entre los 
segmentos separados (tercera característica) pudiera 
sugerir interrupción en lugar de atresia (en la que el 
tejido fibroso condicionaría un cierto acercamiento); sin 
embargo, no hay un rango específico para esto5,6. La 
suma de hallazgos y de características anatómicas 
permitirá determinar un diagnóstico que en última ins-
tancia solo se podrá confirmar por la observación 
intraoperatoria o en autopsia6. En los casos presenta-
dos no se contó con estudio histológico.

En conclusión, la evaluación de malformaciones de 
la aorta, como las presentadas en estos dos casos, es 
un reto diagnóstico. Distinguir dentro de este espectro 
entre interrupción, atresia o hipoplasia grave del arco 

requiere una evaluación minuciosa, y en algunos casos 
permitirá sugerir un diagnóstico, mas no confirmarlo.
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Case report: inverted Takotsubo syndrome secondary to stress 
during anesthesia
Reporte de caso: síndrome de takotsubo invertido secundario al estrés durante la 
anestesia
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SCIENTIFIC LETTER

Case presentation

Patient information

A 68-year-old male with type 2 diabetes mellitus and 
renal lithiasis presented to the emergency department 
intubated and receiving vasopressor support. His con-
dition deteriorated intraoperatively during preparation 
for lithotripsy under anesthesia. Following a subarach-
noid block, he developed a hypertensive crisis, profuse 
diaphoresis, precordial pain, vertigo, and subsequent 
syncope. The anesthesiology team-initiated intubation, 
central venous catheter placement, and vasopressor 
administration.

Clinical findings

Electrocardiography (ECG) showed significant 
ST-segment depression in the inferoanterior leads (DII, 
DIII, aVF, V3-V6) (Fig. 1A), raising concerns about an 
acute coronary event. Initial blood tests revealed a 

mildly elevated troponin I level of 0.1 ng/mL, suggesting 
possible myocardial injury. Upon admission to the cor-
onary care unit, troponin I increased to 378  ng/mL. 
A follow-up ECG demonstrated ST-segment normaliza-
tion (Fig. 1B), while a chest radiograph revealed pulmo-
nary edema.

Diagnostic assessment

Transthoracic echocardiography identified significant 
hypokinesia of the inferior wall with a reduced left ven-
tricular ejection fraction (LVEF) of 37% (Fig.  1C), 
prompting urgent coronary angiography and ventricu-
lography. Coronary angiography demonstrated normal 
epicardial vessels without stenosis or obstruction 
(Fig. 2A-E). Ventriculography revealed akinesia of the 
inferior wall and pronounced hyperkinesia of the apical 
region (Fig.  2F-I), consistent with inverted Takotsubo 
cardiomyopathy (TTC), a rare reverse variant of 
stress-induced cardiomyopathy.
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Therapeutic intervention

The patient was managed with diuretic therapy (40 mg 
of furosemide), sedation (midazolam and propofol), and 
norepinephrine titration to maintain hemodynamic sta-
bility (blood pressure 120/78 mmHg, heart rate 86 bpm). 
Given the absence of obstructive coronary artery disease, 

standard heart failure therapies were considered. Alterna-
tive management strategies, including β-blockers (esmolol, 
bisoprolol) and inotropic agents (dopamine, dobutamine), 
were evaluated. Additionally, levosimendan was consid-
ered due to its calcium-sensitizing properties, which may 
enhance left ventricular function without exacerbating 
Left ventricular outflow tract obstruction (LVOTO).

cba

Figure  1. A: follow-up 12-lead electrocardiogram (ECG). Showing ST-segment depression in the inferoanterior leads 
(DII, DIII, aVF, and V3-V6), suggestive of myocardial ischemia, a finding common in Takotsubo Cardiomyopathy, despite 
the absence of obstructive coronary artery disease. B: initial ECG. Showing normalization of the previously depressed 
ST segments, indicative of the transient nature of ST-segment changes typically seen in Takotsubo Cardiomyopathy. 
C:  transthoracic echocardiogram. Highlighting hypokinesia of the inferior wall and hyperkinesia of the apical region, 
consistent with Inverted Takotsubo Cardiomyopathy of ST-segment changes typically seen in Takotsubo Cardiomyopathy.
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Figure 2. A and B: coronary angiographic. Anteroposterior projection showing the left main coronary artery, left anterior 
descending (LAD) artery, and circumflex artery (CX) in their proximal segments, without significant lesions. 
C and D: coronary angiographic. Left anterior oblique projection at 45°, showing the mid and proximal segments of the 
LAD artery, along with diagonal and septal branches. At 25°, diagonals and the posterior interventricular (PIV) branch 
of the Cx are observed, with no significant lesions. E: coronary angiographic. Right anterior oblique projection at 30°, 
showing the right coronary artery, posterolateral branch, and PIV branch, without significant lesions. F-I: cardiac 
ventriculography. Left ventriculography: apex contraction and base akinesis.
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Follow-up and outcomes
The patient remained hemodynamically stable, and 

LVEF improved progressively over the following weeks. 
Follow-up echocardiography at 1 month demonstrated 
near-complete resolution of wall motion abnormalities 
and improved cardiac function. He was discharged on 
guideline-directed medical therapy with β-blockers and 
an Angiotensin-converting-enzyme (ACE) inhibitor. 
Long-term management strategies, including stress 
reduction, lifestyle modifications, and close monitoring 
for recurrence, were discussed.

Discussion

Pathophysiology and clinical 
considerations

TTC, or “stress cardiomyopathy,” was first described 
in 1983 in Japanese females. It predominantly affects 
postmenopausal women and is triggered by emotional 
or physical stress1. It mimics acute coronary syn-
drome without obstructive coronary artery disease on 
angiogram. Besides the classic apical variant, three 
additional patterns exist: inverted (reverse), mid-ven-
tricular, and localized types. Catecholamine-induced 
cardiotoxicity is a leading theory in TTC pathophysi-
ology, with animal models demonstrating acute 
reversible hypokinesia after catecholamine adminis-
tration, associated with myocardial contraction band 
necrosis and inflammation2.

Therapeutic approaches and alternative 
management

While standard heart failure therapies are commonly 
used, there are no established guidelines for TTC man-
agement. Vasopressors, such as norepinephrine and 
vasopressin, are controversial due to their potential to 
exacerbate LVOTO3. Some studies advocate for inotro-
pic agents, such as dopamine or dobutamine, which 
may restore cardiac function without increasing LVOTO 
risk4. β-blockers like esmolol and bisoprolol have shown 
efficacy in reducing the LVOTO gradient and improving 
outcomes5. Levosimendan, a calcium-sensitizing agent, 
has been found to enhance left ventricular function in 
TTC-related shock6. Given these options, a tailored 
approach based on hemodynamic parameters is essen-
tial. The role of antithrombotic therapy remains debated, 
particularly in the absence of obstructive coronary 
artery disease. Additionally, novel therapeutic 

strategies, including ivabradine and ranolazine, have 
been proposed to mitigate recurrent episodes in select 
patients7.

Long-term management and prevention

Despite a favorable prognosis, with over 90% of 
patients recovering within 1-2 months, recurrence rates 
range from 1.8 to 10%8. This case highlights the need 
for structured long-term strategies, particularly in male 
patients with diabetes, who have a higher risk of mor-
tality. Studies indicate that diabetes and high Killip clas-
sification at admission are independent mortality 
predictors in male TTC patients9. Preventative strate-
gies include β-blocker therapy, which has been associ-
ated with lower recurrence and mortality rates than ACE 
inhibitors or angiotensin receptor blockers (ARBs)10. 
Additionally, lifestyle modifications such as stress man-
agement, reduced caffeine intake, and smoking cessa-
tion may help prevent recurrence. Recent studies have 
also suggested the potential role of sodium-glucose 
transport protein 2 inhibitors in mitigating cardiovascu-
lar risk in diabetic patients with TTC9.

Patient perspective

Upon follow-up, the patient reported improved func-
tional capacity and adherence to prescribed medical 
therapy. He was counseled on lifestyle modifications to 
mitigate recurrence risk, including dietary adjustments, 
glycemic control, and stress management techniques.

Conclusion

This case underscores the importance of recognizing 
atypical TTC presentations and implementing individu-
alized treatment strategies. Expanding research on 
therapeutic alternatives, particularly in male patients, 
remains crucial for optimizing outcomes and preventing 
recurrence. Future studies should focus on refining 
guidelines for TTC management, integrating emerging 
pharmacologic therapies, and tailoring preventive mea-
sures based on patient-specific risk factors.
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Origen anómalo del tronco coronario izquierdo y muerte súbita 
en atleta joven: caso clínico
Abnormal origin of the left coronary trunk and sudden death in a young athlete:  
a clinical case
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Carta científica

Presentamos el caso de una mujer de 27 años, sin 
antecedentes patológicos personales conocidos, quien 
desde hace 2 años se desempeñaba como deportista 
de alto rendimiento en disciplinas de impacto elevado, 
con entrenamiento supervisado por profesionales. No 
presentaba antecedentes de tabaquismo, alcoholismo 
ni uso de sustancias anabólicas o farmacológicas para 
el entrenamiento. Al interrogar los antecedentes fami-
liares, se identificó que un tío materno falleció a los 42 
años por muerte súbita de causa no especificada; no 
se documentaron antecedentes familiares de enferme-
dad coronaria precoz, miocardiopatías ni canalopatías 
hereditarias.

A pesar de su nivel de entrenamiento, la paciente 
nunca había sido sometida a una evaluación cardio-
vascular preparticipativa integral. No hubo episodios 
previos de síncope, presíncope, palpitaciones ni into-
lerancia al ejercicio, aunque en los últimos meses pre-
sentó episodios ocasionales de disnea y fatiga 
desproporcionada en entrenamientos de alta intensi-
dad, síntomas que atribuyó al esfuerzo físico sin con-
sultar a un médico.

Durante una sesión de entrenamiento de alta inten-
sidad, la paciente presentó pérdida súbita del estado 
de consciencia, con caída desde su altura y trauma 
craneoencefálico secundario, seguido de una crisis 
tónico-clónica generalizada. Fue atendida en el sitio 
por personal médico, que documentó ausencia de 
pulso y realizó maniobras de reanimación cardiopulmo-
nar básica hasta la recuperación del pulso en menos 
de 1 minuto. A su ingreso al servicio de urgencias, se 
encontraba con alteración del estado de consciencia, 
supraversión de la mirada y sin respuesta a órdenes 
verbales, por lo que se administró fenitoína 125 mg por 
vía intravenosa y ante la persistencia del compromiso 
neurológico se realizó intubación orotraqueal con 
secuencia de intubación rápida utilizando midazolam 
2 mg. La tomografía computarizada de cráneo no mos-
tró lesiones hemorrágicas ni fracturas. La resonancia 
magnética cerebral y la angiografía por resonancia 
magnética no evidenciaron lesiones estructurales ni 
isquémicas agudas, aunque se identificó como hallazgo 
incidental una agenesia del segmento A1 de la arteria 
cerebral anterior derecha.
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Posterior a la extubación, la paciente refirió que, 
previo al síncope, experimentó una sensación de 
dolor precordial opresivo de corta duración, asociado 
a leve mareo, lo cual orientó la evaluación hacia un 
posible origen cardiaco del evento. El electrocardio-
grama inicial evidenció bradicardia sinusal a 50 lpm, 
con eje eléctrico normal y sin signos de hipertrofia 
ventricular ni alteraciones isquémicas agudas eviden-
tes. No se documentaron ondas Q patológicas, pero 
se identificó un segmento ST levemente descendido 
en las derivaciones inferiores, sin cambios dinámicos 
posteriores. Ante la sospecha de síncope de alto 
riesgo y el antecedente de angina previa al evento, se 
realizó monitoreo Holter de 24 horas, el cual mostró 
predominio de bradicardia sinusal sin arritmias ventri-
culares complejas.

El ecocardiograma transtorácico inicial mostró fun-
ción sistólica ventricular izquierda preservada, con una 
fracción de eyección del 73%. Se documentaron diá-
metros ventriculares normales: ventrículo izquierdo 
con un diámetro diastólico de 36  mm y sistólico de 
27 mm, aurícula izquierda de 13 mm, raíz aórtica de 
22 mm y ventrículo derecho de 30 mm. No se observó 
hipertrofia del septo interventricular ni de la pared 
posterior (7 mm), y los parámetros de llenado diastó-
lico indicaron relajación ventricular adecuada sin dis-
función diastólica. Las válvulas eran estructuralmente 
normales y la función sistólica del ventrículo derecho 
estaba preservada, con baja probabilidad de hiperten-
sión pulmonar.

Dada la sospecha de un origen estructural del sín-
cope asociado al esfuerzo, se realizó una angiografía 
por tomografía computarizada coronaria que reveló un 
origen anómalo del tronco común izquierdo desde el 
seno coronario derecho, con un trayecto interarterial 
de 7 mm entre la aorta y la arteria pulmonar. Se evi-
denció una disminución del calibre del vaso en un 75% 
y una angulación anómala de 70° en su emergencia 
(Fig. 1). Ante estos hallazgos, la paciente fue llevada a 
cateterismo cardiaco, el cual confirmó la anomalía del 
tronco común izquierdo con un trayecto interarterial de 
alto riesgo y evidenció un fenómeno de compresión 
dinámica sobre la arteria coronaria en relación con el 
ejercicio.

Se decidió realizar corrección quirúrgica mediante 
revascularización de la arteria descendente anterior 
proximal con injerto de la arteria mamaria interna 
izquierda. El procedimiento transcurrió sin complicacio-
nes, con un tiempo de pinzamiento aórtico de 31 minu-
tos y un tiempo de circulación extracorpórea de 
28 minutos.

El ecocardiograma tras la intervención mostró las 
cavidades cardiacas de tamaño normal, la función sis-
tólica preservada en ambos ventrículos y la fracción de 
eyección del ventrículo izquierdo del 60%, con contrac-
tilidad global adecuada. El patrón diastólico del ventrí-
culo izquierdo fue normal, con una relación E/e’ de 7.7 
y una velocidad de onda e’ septal de 9.1 cm/s. No se 
documentaron signos de disfunción diastólica ni hiper-
tensión pulmonar. Finalmente, tras 12 días de vigilancia 
hospitalaria, la paciente fue dada de alta asintomática 
desde el punto de vista cardiovascular, sin secuelas 
neurológicas y con indicación de seguimiento estricto 
por cardiología. Se incluyó en un programa de rehabi-
litación cardiopulmonar y se le restringió la actividad 
deportiva de alta intensidad.

La muerte súbita cardiaca es un evento inesperado, 
generalmente debido a una enfermedad cardiaca sub-
yacente no diagnosticada, con una incidencia global de 
4-5 millones de casos anuales y una tasa baja en 
menores de 35 años (1.3 casos/100.000 perso-
nas-año)1. Aunque en las personas jóvenes suele aso-
ciarse a enfermedades hereditarias, la coronariopatía 
es una causa rara, más común en mayores de 70 años. 
En adultos jóvenes, algunas de estas muertes se rela-
cionan con enfermedad coronaria, pero muchas se 
atribuyen a canalopatías iónicas cuando no se identi-
fica otra etiología. La literatura es limitada en cuanto a 
la evaluación post mortem de jóvenes atletas2,3. Este 
caso resalta la importancia de un diagnóstico temprano 
y una intervención oportuna, subrayando la necesidad 
de incluir enfermedades coronarias en el diagnóstico 
diferencial, incluso en mujeres jóvenes.

La muerte súbita en adultos jóvenes sanos es un 
evento poco común, pero devastador, frecuentemente 
asociado a enfermedades cardiovasculares subya-
centes no diagnosticadas. En atletas menores de 35 
años se han identificado como causas principales 
tanto enfermedades cardiacas estructurales como 
muerte súbita arrítmica en corazones estructural-
mente normales4.

Dentro de las etiologías estructurales más comunes se 
describen la miocardiopatía hipertrófica, el origen anó-
malo de una arteria coronaria, la miocardiopatía arritmo-
génica del ventrículo derecho y la aterosclerosis coronaria5. 
Un registro multicéntrico realizado por Maron et al.6 
reportó la etiología establecida post mortem en 1,435 
adultos jóvenes con muerte súbita, en quienes se objetivó 
miocardiopatía hipertrófica en el 36% y origen anómalo 
de las arterias coronarias casi en el 50% de los casos. 
Peterson et al.4 recolectaron en un estudio retrospectivo 
datos relacionados con la incidencia de coronariopatía, y 
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encontraron que el origen anómalo de una arteria coro-
naria representa hasta 1 de cada 3 casos de muerte 
súbita en adultos jóvenes deportistas. Así mismo, Eckart 
et al.7, en una cohorte de más de 6 millones de reclutas 
militares, identificaron 126 casos de muerte súbita, de los 
cuales el 86% fueron muertes no traumáticas asociadas 
al ejercicio, y como etiología frecuente evidenciaron el 
origen anómalo de una arteria coronaria (33%), la miocar-
ditis (20%), la aterosclerosis coronaria (16%) y la miocar-
diopatía hipertrófica (13%), representando más de las tres 
cuartas partes de las anomalías estructurales.

El enfoque diagnóstico en los casos de muerte súbita 
cardiaca ha avanzado con la detección de enfermeda-
des genéticas y aterosclerosis prematura, pero las reco-
mendaciones básicas no han cambiado en cuatro 
décadas y la utilidad general de las tecnologías sigue 
siendo incierta8,9. En los sobrevivientes, la evaluación 
inmediata incluye pruebas de laboratorio para excluir 
anomalías electrolíticas y ácido-base, destacando la 
hipopotasemia y la hipomagnesemia como factores de 
riesgo para taquiarritmias ventriculares, junto con prue-
bas toxicológicas para descartar drogas estimulantes. 
Es crucial no atribuir el paro cardiaco exclusivamente a 
trastornos metabólicos, subrayando la importancia de la 
evaluación estructural. El electrocardiograma es funda-
mental y debe repetirse según sea necesario, en espe-
cial en presencia de síntomas de angina o equivalentes, 
que junto a los hallazgos electrodinámicos pueden guiar 
estudios adicionales8-10. En este caso, la paciente 

presentó angina previa al síncope, y aunque los estudios 
iniciales fueron negativos, la evaluación contrastada 
reveló una coronariopatía, permitiendo el tratamiento 
quirúrgico exitoso y una recuperación adecuada.

Este caso de muerte súbita en una joven deportista, 
atribuida a enfermedad coronaria, evidencia que, aun-
que rara en esta población, la patología coronaria 
puede manifestarse de manera fulminante incluso en 
individuos con un estilo de vida activo. Resalta la 
importancia de realizar una evaluación cardiovascular 
completa en jóvenes con síncopes de alto riesgo, 
angina durante el ejercicio o episodios de muerte 
súbita, para identificar y tratar oportunamente las con-
diciones subyacentes. Además, enfatiza la relevancia 
de una intervención quirúrgica temprana, así como de 
implementar estrategias de prevención y detección pre-
coz de enfermedades cardiovasculares en atletas con 
el objetivo de prevenir desenlaces fatales.

Financiamiento

La presente investigación no ha recibido ninguna 
beca específica de agencias de los sectores públicos, 
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Figura  1. Angiografía por tomografía computarizada coronaria. A  y B: reconstrucción en tres dimensiones de las 
coronarias en la cual se visualiza el origen del tronco común izquierdo desde el seno coronario derecho. C  y D: en 
corte axial, la flecha muestra la disposición anormal del tronco común izquierdo con el trayecto interarterial. Topografía 
coronaria: arteria coronaria derecha dominante para la cara inferior cardiaca, sin evidencia de enfermedad; tronco 
común izquierdo con origen en el seno coronario derecho, trayecto intraarterial de 7  mm, disminución del 75% del 
calibre del vaso y una angulación a nivel de la emergencia de aproximadamente 70°; ausencia de lesiones de aspecto 
isquémico en el miocardio ventricular izquierdo.
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CARTA CIENTÍFICA

Presentación del caso

Los tumores cardiacos primarios benignos son poco 
frecuentes, con una mayor prevalencia en mujeres, y 
se observan predominantemente en individuos de 40 
años o más. Dentro de este grupo, el tipo más común 
en los adultos es el mixoma cardiaco, conocido como 
«el gran simulador» en la patología cardiovascular 
debido a su capacidad de imitar diversas condiciones 
clínicas1,2. En gran medida se presenta como una masa 
auricular de aspecto indiferenciado. La paciente cuyo 
caso presentamos manifestó inicialmente síntomas 
inespecíficos sugestivos de valvulopatía mitral y con-
gestión pulmonar.

Mujer de 34 años con antecedentes de hipertensión 
arterial sistémica de 1 año de evolución, tratada de 
manera irregular con irbesartán 150  mg por vía oral. 
Se quejaba de disnea de grandes esfuerzos de 3 
semanas de evolución, que progresó en 1 semana a 
disnea de mínimos esfuerzos, ortopnea y disnea 
paroxística nocturna, con edema de miembros inferio-
res de 7 días, de predominio vespertino.

En las últimas 48 horas sus síntomas se agravaron, 
razón por la que acudió al servicio de urgencias. Al 
ingreso, la paciente muestra facies de enfermedad 
aguda, con ingurgitación yugular a 45°, frecuencia 

cardiaca de 100 l.p.m., frecuencia respiratoria de 36 
r.p.m., crepitantes basales bilaterales, soplo holosistó-
lico en el cuarto espacio intercostal izquierdo en la 
línea paraesternal. Foco mitral: primer ruido intenso, 
segundo ruido duplicado por chasquido de apertura 
con retumbo corto, sugestivo de estenosis mitral grave. 
En el abdomen se encontró hepatomegalia lisa de 
4  cm por debajo del reborde costal, superficie lisa, 
bordes cortantes, dolorosa a la palpación, con reflujo 
hepatoyugular positivo.

Se realizó radiografía de tórax (Fig.  1A), en la que 
fue evidente la presencia de cardiomegalia de grado II, 
con redistribución cefálica del flujo. En vista de lo ante-
rior, se decidió realizar estudio electrocardiográfico 
(Fig.  1B), que mostró taquicardia sinusal, bloqueo de 
rama derecha del haz de His de grado menor y altera-
ciones inespecíficas de repolarización. Se ingresó a 
observación y se le administró medicación intrave-
nosa, con lo que mejoraron sus síntomas iniciales y fue 
referida a consulta externa para estudio. A la mañana 
siguiente acude a consulta a un médico privado, quien 
le practicó un estudio ecocardiográfico (Fig. 1C) en el 
que se encontró una masa en la cavidad auricular 
izquierda que se proyectaba al tracto de entrada del 
ventrículo izquierdo, condicionando una estenosis 
mitral grave.
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Regresa al servicio de urgencias y es referida a ciru-
gía cardiovascular. Es intervenida quirúrgicamente, con 
resección de una masa intracavitaria (Fig.  2) que 
estaba adherida al tabique interatrial izquierdo, protru-
yendo por la válvula mitral al ventrículo izquierdo, con 
dimensiones aproximadas de 90 × 35 mm.

La paciente fue trasladada a la unidad de cuidados 
intensivos en estado crítico, con soporte hemodiná-
mico, aminas vasoactivas por bajo gasto cardiaco y 
ventilación mecánica. Cuatro horas después desarrolló 
choque cardiogénico irreversible, falleciendo como 
consecuencia del daño crónico en el miocardio. La 
obstrucción del tracto de salida del ventrículo izquierdo 
provocó un aumento de la presión auricular izquierda 
y de las venas pulmonares, lo que condicionó hiper-
tensión pulmonar grave (85 mmHg) y, finalmente, dis-
función del ventrículo derecho.

Discusión

Los mixomas cardiacos son inicialmente sospecha-
dos en apenas el 5.7% de los pacientes, dado que sus 
manifestaciones clínicas dependen de factores como 
el tamaño, la localización y la movilidad del tumor. Clí-
nicamente suelen simular una valvulopatía mitral con 
fenómenos cardioembólicos sistémicos. El diagnóstico 
preciso puede ser complejo debido a múltiples factores 
de confusión que contribuyen a retrasar su identificación 
oportuna y el tratamiento correspondiente2-4. En nues-
tro caso, la paciente manifestó signos de insuficiencia 
biventricular e insuficiencia respiratoria, lo que motivó 
su ingreso al servicio de urgencias. Debido a su pre-
sentación clínica variable, se puede pasar de formas 
asintomáticas a condiciones potencialmente mortales, 

como obstrucción valvular y embolización sistémica. 
Los mixomas se pueden acompañar en algunos casos 
de síntomas constitucionales, como pérdida de peso, 
fiebre y artralgias.

Los tumores de la aurícula izquierda conllevan un 
riesgo significativo de embolización, siendo frecuentes 
los eventos embólicos cerebrales derivados de la frag-
mentación del mixoma. Además, su ubicación puede 
obstruir el flujo sanguíneo auriculoventricular, simu-
lando una estenosis mitral, y si no se trata adecuada-
mente puede ocasionar insuficiencia cardiaca o muerte 
súbita3. Se debe sospechar un mixoma cardiaco en 
presencia de la auscultación clásica de estenosis 
mitral, en ausencia de historia de enfermedad reumá-
tica, así como en casos de eventos embólicos arteria-
les recurrentes, síncope relacionado con cambios 
posturales, fiebre baja persistente, anemia sin antece-
dentes de fiebre reumática ni endocarditis, y en pacien-
tes con insuficiencia cardiaca de difícil control. Ante 
cualquiera de estas características, se debe realizar 
una ecocardiografía para confirmar el diagnóstico5.

El diagnóstico de los mixomas auriculares se basa 
principalmente en ecocardiografía con el objetivo de 
visualizar y caracterizar los tumores cardiacos, ya que 
proporciona información detallada sobre el tamaño, la 
ubicación y los puntos de inserción de estos tumores, 
que son datos cruciales para la planificación de la 
intervención quirúrgica. Aunque la ecocardiografía es 
una herramienta clave en el diagnóstico de los mixo-
mas, puede resultar difícil diferenciarlos de otras masas 
cardiacas, como los trombos, debido a sus caracterís-
ticas ecográficas similares. El ecocardiograma reali-
zado a la paciente durante el seguimiento de sus 
síntomas fue crucial, ya que permitió detectar una 

Figura 1. A: radiografía posteroanterior de tórax que muestra cardiomegalia de grado II con hipertensión venocapilar 
pulmonar de +++, patrón reticular bilateral, ensanchamiento hiliar y crecimiento biauricular. B: electrocardiograma que 
muestra taquicardia sinusal, frecuencia ventricular media de 100 l.p.m., PR 0.16 s, QRS 0.08, QTc 413 ms, aQRS +90°, P 
negativa en V1, mellada en D2, crecimiento auricular izquierdo y alteraciones inespecíficas del segmento ST.  
C: ecocardiograma eje paraesternal largo del ventrículo izquierdo, se aprecia marcada dilatación de la aurícula 
izquierda (46 ml/m2), masa hiperecoica ovalada, móvil, dependiente del tabique interatrial, longitud de 79 mm y diámetro 
transverso de 25 mm, que se desplaza al tracto de entrada del ventrículo izquierdo, prácticamente obliterándolo.
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masa adherida al tabique interatrial que obstruía el 
tracto de entrada del ventrículo izquierdo.

Los hallazgos en el electrocardiograma son inespe-
cíficos. El hallazgo más común es hipertrofia auricu-
lar izquierda, que se presenta en el 20-40% de los 
pacientes3,6. La radiografía de tórax es inespecífica en 
aproximadamente el 50% de los casos. Los hallazgos 
comunes incluyen congestión venocapilar, crecimiento 
de la aurícula izquierda y calcificaciones inusuales7. En 
la radiografía de tórax de nuestro caso se encontró 

hipertensión venocapilar pulmonar, crecimiento biauri-
cular y cardiomegalia de grado II.

La resección quirúrgica representa el tratamiento 
definitivo para los mixomas cardiacos, con una rápida 
recuperación posoperatoria y una tasa de mortali-
dad inferior al 5%. Además de la resección, puede ser 
necesaria la estabilización hemodinámica con soporte 
inotrópico, ventilatorio o hemodinámico externo, como 
en el caso de nuestra paciente que presentó hiperten-
sión pulmonar grave6,8.

Figura 2. A: masa pediculada extraída de la aurícula izquierda, con características macroscópicas que incluyen color 
café amarillento y una superficie brillante. La masa mide 9.5 cm de longitud y tiene un tamaño aproximado de 3 × 2 
cm, presentando una estructura compacta, y un peso de 50 g. B: tejido mixoide con presencia de células estrelladas 
alternando con moderada cantidad histiocítica cargadas con hemosiderina. C: escaso infiltrado linfocitario en forma 
focal, y en las periferias de la masa hay formación de un trombo hemático organizado, constituido de fibrina, glóbulos 
rojos en forma laminada y restos de neutrófilos.
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Conclusión

El mixoma auricular izquierdo es un tumor cardiaco 
raro que puede simular diversas patologías cardiovas-
culares, lo que retrasa su diagnóstico y tratamiento 
oportuno. En este caso, la paciente tenía síntomas 
sugestivos de valvulopatía mitral grave con hiperten-
sión pulmonar secundaria, lo que dificultó la identifica-
ción temprana del mixoma. A pesar de la intervención 
quirúrgica, la evolución fue desfavorable debido al 
compromiso hemodinámico grave. Por ello, es impor-
tante una evaluación clínica detallada y el uso de eco-
cardiografía en pacientes con insuficiencia cardiaca 
atípica o embolización sistémica de causa descono-
cida. El diagnóstico temprano y la intervención quirúr-
gica pueden mejorar el pronóstico y reducir la 
mortalidad.
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Introducción
El complejo de esclerosis tuberosa (CET) es un tras-

torno genético autosómico dominante que se caracte-
riza por la formación de hamartomas en múltiples 
órganos, como la piel, el sistema nervioso central, el 
corazón, los riñones y los pulmones. Su prevalencia se 
estima entre 1/6000 y 1/10,000 nacimientos vivos1,2. 
Este trastorno está causado por mutaciones en los 
genes TSC1 o TSC2, que codifican las proteínas hamar-
tina y tuberina, respectivamente, fundamentales en la 
regulación de la vía de señalización de la cinasa mTOR 
(mammalian target of rapamycin). Las mutaciones con-
ducen a una activación desregulada de mTOR, lo que 
favorece un crecimiento y una proliferación celular anó-
malos, incluyendo el desarrollo de tumores benignos3.

Entre los tumores asociados al CET, los rabdomio-
mas cardiacos son los más frecuentes en la infancia1. 
Aproximadamente el 60-80% de los rabdomiomas se 
asocian a CET, lo que convierte a estos tumores en un 
criterio diagnóstico mayor para este síndrome2. Estos 
tumores, que suelen desarrollarse durante la vida 
intrauterina, son detectados frecuentemente por eco-
grafía prenatal o en los primeros meses de vida4. Si 
bien en la mayoría de los casos los rabdomiomas son 
asintomáticos y tienden a una regresión espontánea 
durante los primeros 2 años de vida, algunos pacientes 
pueden presentar síntomas graves como insuficiencia 

cardiaca, arritmias, obstrucción al flujo sanguíneo intra-
cardiaco o muerte súbita3-5.

El manejo de los pacientes sintomáticos incluye tra-
tamiento médico de soporte, como diuréticos, inotrópi-
cos intravenosos y antiarrítmicos. En los casos graves 
se considera la resección quirúrgica, aunque esta 
opción puede ser complicada debido a la localización 
multifocal o infiltrativa de los tumores5-7. En los últimos 
años, el uso de inhibidores de mTOR, como el siroli-
mus, ha demostrado ser efectivo para reducir el tamaño 
tumoral y mejorar los síntomas asociados a los rabdo-
miomas. El sirolimus está aprobado por la Food and 
Drug Administration para el tratamiento de otras mani-
festaciones del CET, como el astrocitoma subependi-
mario de células gigantes y el angiomiolipoma renal, y 
su uso en rabdomiomas está respaldado por reportes 
que indican un perfil de seguridad adecuado en niños 
menores de 2 años7-9.

En esta serie de casos presentamos nuestra experien-
cia con el uso de sirolimus en lactantes con rabdomiomas 
cardiacos, destacando su impacto clínico y las implican-
cias terapéuticas frente a las opciones tradicionales.

Método

Estudio retrospectivo, descriptivo, de pacientes 
menores de 1 año con diagnóstico de rabdomiomas 
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cardiacos mediante ecocardiografía, tratados con siro-
limus en el Hospital Garrahan entre 2014 y 2024. Se 
incluyeron cuatro pacientes varones con síntomas gra-
ves: insuficiencia cardiaca, obstrucción al flujo intracar-
diaco o arritmias refractarias.

El sirolimus se administró a dosis de 0.5 mg/m²/día 
en dos tomas diarias, ajustando para mantener unas 
concentraciones séricas de 5-15 ng/ml. Los datos eco-
cardiográficos se analizaron de manera seriada y 
retrospectivamente.

Resultados
Se incluyeron cuatro pacientes pediátricos con rab-

domiomas tratados con sirolimus. Todos eran de sexo 
masculino y tuvieron diagnóstico prenatal de las tumo-
raciones cardiacas. La mediana de edad al inicio del 
tratamiento fue de 40 días (rango: 3-240). El diagnós-
tico de esclerosis tuberosa estaba presente en tres de 
los cuatro pacientes. En cuanto al tipo de rabdomioma, 
tres pacientes presentaron tumores únicos y uno tenía 
múltiples. La mediana del tamaño tumoral inicial fue de 
41  mm (rango: 20-47). Las características principales 
de los pacientes se resumen en la tabla 1.

Todos los pacientes tuvieron controles con ecocar-
diogramas seriados durante todo el tratamiento y 
seguimiento, con una frecuencia mínima mensual 
durante los primeros 3 meses y luego cada 2-3 meses, 
según la evolución clínica.

Indicación del tratamiento
Incluyó derrame pericárdico grave, arritmias, obs-

trucción del tracto de salida del ventrículo izquierdo y 
disfunción ventricular grave. Los pacientes 1 y 4 se 
encontraban internados en terapia neonatal y cardio-
vascular con infusión de inotrópicos y prostaglandinas 
al momento de iniciar el tratamiento, debido a la gra-
vedad del cuadro con bajo gasto y disfunción ventricu-
lar. El paciente 2 se encontraba internado en la sala y 
el paciente 3 fue de manejo ambulatorio.

Dosis y duración del tratamiento
Todos los pacientes recibieron una dosis inicial de 

0.5 mg/m²/día. En los pacientes internados en terapia 
cardiovascular o neonatal, el tratamiento se indicó por 
sonda nasogástrica y en los pacientes estables se 
indicó la vía oral. La duración del tratamiento tuvo una 
mediana de 9 meses (rango: 7-13). El paciente número 
4 continúa en tratamiento hasta la fecha. Ta
bl

a 
1.

 C
ar

ac
te

rís
tic

as
 d

e 
lo

s 
pa

ci
en

te
s 

tra
ta

do
s 

co
n 

si
ro

lim
us

Pa
ci

en
te

 
n.

º
Ed

ad
 (d

ía
s)

 
al

 in
ic

io
 d

e 
tr

at
am

ie
nt

o

Ra
bd

om
io

m
a

Es
cl

er
os

is
 

tu
be

ro
sa

In
di

ca
ci

ón
 d

el
 

si
ro

lim
us

D
os

is
 in

ic
ia

l 
D

ur
ac

ió
n 

de
l 

tr
at

am
ie

nt
o 

 
(m

es
es

)

Ta
m

añ
o 

in
ic

ia
l 

de
l t

um
or

  
(m

m
)

Ti
em

po
 d

e 
re

du
cc

ió
n 

de
l 5

0%
 d

el
 

tu
m

or
 (m

es
es

)

Re
ci

di
va

 tr
as

 
su

sp
en

si
ón

Ef
ec

to
s 

ad
ve

rs
os

1
20

Ún
ic

o
Sí

De
rr

am
e 

pe
ric

ár
di

co
 g

ra
ve

0.
5 

m
g/

m
2 /d

ía
10

47
.6

 ×
 2

6.
8

3
N

o
N

o

2
60

M
úl

tip
le

s
Sí

Ar
rit

m
ia

s
0.

5 
m

g/
m

2 /d
ía

13
20

 ×
 1

5 
 

(e
l m

ay
or

)
1

Sí
In

te
ra

cc
ió

n 
fa

rm
ac

ol
óg

ic
a 

co
n 

an
tic

on
vu

ls
iv

an
te

 
 (f

ue
ra

 d
e 

ra
ng

o)

3
24

0
Ún

ic
o

N
o

Ob
st

ru
cc

ió
n 

de
l 

tra
ct

o 
de

 s
al

id
a 

ve
nt

ric
ul

ar
 

izq
ui

er
do

0.
5 

m
g/

m
2 /d

ía
8

35
 ×

 3
0

2
N

o
N

eu
tro

pe
ni

a

4
3

Ún
ic

o
Sí

Di
sf

un
ci

ón
 

ve
nt

ric
ul

ar
 g

ra
ve

/
ba

jo
 g

as
to

0.
5 

m
g/

m
2 /d

ía
7 

(c
on

tin
úa

)
47

 ×
 3

8
1

N
o

N
o



386

Arch Cardiol Mex. 2025;95(4)

Reducción tumoral (Figs. 1 y 2)
El tiempo para alcanzar una reducción del 50% del 

tamaño tumoral tuvo una mediana de 1.75 meses 
(rango: 1-3). Un paciente experimentó recurrencia tras 
8 meses de suspensión del tratamiento.

Efectos adversos
Se presentó interacción farmacológica con anticon-

vulsivantes en un paciente que presentaba múltiples 
episodios convulsivos diarios, lo que priorizó la conti-
nuidad del tratamiento anticonvulsivante. La interacción 
resultó en niveles elevados de sirolimus en varios con-
troles y hubo que suspender su administración debido 
al riesgo asociado.

Un paciente desarrolló neutropenia transitoria, con 
una rápida recuperación tras suspender el sirolimus 
durante 72 horas. En los otros dos pacientes no se 
reportaron efectos adversos relacionados con el 
tratamiento.

Seguimiento clínico y ecocardiográfico
Todos los pacientes recibieron controles clínicos y 

por imagen durante el tratamiento, con una frecuencia 
mensual durante los primeros 3 meses, periodo en el 
cual suele observarse la mayor tasa de reducción 
tumoral, según la literatura10,11. Posteriormente, se con-
tinuó con evaluaciones cada 2-3 meses, siempre ajus-
tadas a la evolución clínica de cada paciente.

El seguimiento incluyó evaluación ecocardiográfica 
seriada, con ecocardiografía transtorácica como 
método principal de seguimiento no invasivo. En cada 
control se documentaron el tamaño de los rabdomio-
mas, el número de lesiones, la localización anatómica, 
los efectos hemodinámicos (compresión de cavidades, 
obstrucción de tractos de salida), la fracción de eyec-
ción y la presencia de derrame pericárdico. Se realiza-
ron mediciones bidimensionales y, cuando fue 
necesario, imágenes en modo Doppler color para eva-
luar el flujo intracardiaco. Como monitoreo clínico y de 
seguridad, se realizaron evaluaciones periódicas de 
signos vitales, síntomas cardiovasculares y parámetros 
de perfusión sistémica, sobre todo en los pacientes 
internados en unidades de terapia intensiva neonatal o 
cardiovascular. Se ajustó la dosis de sirolimus en fun-
ción de los niveles séricos, manteniéndose en un rango 
terapéutico de 5-15  ng/ml, evaluados inicialmente de 
forma semanal, luego quincenal y después mensual. 
Se llevó un control riguroso de posibles efectos 

adversos: una neutropenia transitoria que se resolvió 
con la suspensión temporal del fármaco, y niveles tóxi-
cos de sirolimus por interacción farmacológica con 
anticonvulsivantes, que requirió ajustes y suspensión 
transitoria. Como parte del diagnóstico integral del 
CET, los pacientes también fueron evaluados por neu-
rología pediátrica, debido al alto riesgo de epilepsia, 
retraso del desarrollo y otros signos asociados al 
síndrome.

Se documentó el seguimiento del compromiso mul-
tisistémico, incluyendo imágenes cerebrales (resonan-
cia magnética) y ecografías renales para detección de 
otras manifestaciones del CET (como astrocitomas 
subependimarios de células gigantes o angiomiolipo-
mas), aunque estos no fueron el foco principal del 
estudio.

La duración del tratamiento con sirolimus osciló entre 
7 y 13 meses, con una mediana de 9 meses.

El paciente 4 continúa en tratamiento al momento de 
la redacción de este informe, con controles ecocardio-
gráficos regulares y buena evolución clínica.

Discusión
Los resultados de nuestra serie de casos respaldan 

la utilidad del sirolimus como una opción terapéutica 
en lactantes con rabdomiomas cardiacos asociados al 
CET, especialmente en aquellos con síntomas clínicos 
graves como insuficiencia cardiaca, arritmias refracta-
rias y obstrucción al flujo intracardiaco. La rápida 
regresión tumoral observada, con una mediana de 
tiempo de 1.75 meses para alcanzar una reducción del 
50% del tamaño, es concordante con reportes previos 
que describen una respuesta significativa al trata-
miento con inhibidores de mTOR en este contexto 
clínico10-12.

Un hallazgo relevante en nuestra serie es la hetero-
geneidad de las manifestaciones clínicas y de la res-
puesta terapéutica en pacientes con rabdomiomas. 
Tres de los cuatro casos tenían diagnóstico confirmado 
de CET, subrayando el fuerte vínculo entre esta pato-
logía genética y los tumores cardiacos. Este hallazgo 
es congruente con otros estudios que indican que el 
60-80% de los rabdomiomas se asocian a CET, con-
solidándolos como un criterio diagnóstico mayor2,10.

La reducción tumoral observada en nuestra serie tras 
el uso de sirolimus está en línea con estudios recientes, 
como el de Yıldırım et al.10 realizado en 2023, quienes 
documentaron una rápida disminución del tamaño tumo-
ral en pacientes tratados con everolimus, otro inhibidor 
de mTOR. En su cohorte también se observó una mejora 
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Figura  1. Ecocardiograma del paciente 2 previo al inicio del tratamiento. A: eje corto paraesternal, se observa un 
rabdomioma sobre el septo interventricular (flecha). B: eje apical de cuatro cámaras, la flecha señala un gran 
rabdomioma sobre el ventrículo derecho. C: eje largo paraesternal, la flecha señala un rabdomioma que ocupa gran 
parte del ventrículo derecho. D: eje largo paraesternal, se observan las medidas de los múltiples rabdomiomas sobre 
el ventrículo derecho y la punta del ventrículo izquierdo.

en los síntomas asociados, como arritmias y obstrucción 
al flujo intracardiaco. Este paralelismo resalta el potencial 
terapéutico de esta clase de fármacos, especialmente en 
pacientes con manifestaciones sintomáticas graves.

Además, un caso en nuestra serie experimentó recu-
rrencia tumoral tras la suspensión del tratamiento, lo 
que sugiere que, si bien los inhibidores de mTOR pue-
den ser efectivos para inducir la regresión tumoral, en 
algunos pacientes podría ser necesario su uso a largo 
plazo para prevenir la progresión o la recurrencia de los 
rabdomiomas. Este hallazgo resalta la necesidad de 
establecer protocolos claros sobre la duración óptima 
del tratamiento y el seguimiento tras su suspensión.

En cuanto a los efectos adversos, observamos neu-
tropenia transitoria en un paciente y concentraciones 
séricas elevadas de sirolimus en otro; ambos problemas 
fueron manejados adecuadamente sin complicaciones 
a largo plazo. Estos efectos coinciden con los 

reportados en la literatura, destacando la importancia 
de un monitoreo riguroso durante el tratamiento12,13.

Desde una perspectiva clínica, nuestros resultados 
también subrayan el beneficio del uso de sirolimus 
como una alternativa menos invasiva frente a la cirugía. 
Tradicionalmente, la resección quirúrgica de los rabdo-
miomas se ha considerado en casos con compromiso 
hemodinámico grave, aunque su implementación puede 
ser limitada por la localización multifocal o infiltrativa de 
los tumores. En este sentido, los inhibidores de mTOR 
representan un avance terapéutico significativo, sobre 
todo para neonatos y lactantes, en quienes las opcio-
nes quirúrgicas son técnicamente desafiantes. La eco-
grafía prenatal desempeña un papel fundamental en la 
identificación precoz de estas lesiones, permitiendo un 
monitoreo más estrecho y unas decisiones terapéuticas 
oportunas, como se evidencia en nuestra serie, en la 
que todos los casos tuvieron diagnóstico prenatal.
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Limitaciones

Nuestro estudio presenta limitaciones inherentes a su 
diseño retrospectivo y a la pequeña muestra, lo que 
restringe la generalización de los hallazgos. La ausen-
cia de un grupo control impide realizar comparaciones 
directas que puedan fortalecer las conclusiones sobre 
la eficacia y la seguridad del sirolimus. Sin embargo, 
estos resultados iniciales son un aporte significativo 
para futuras investigaciones y refuerzan la necesidad 
de estudios prospectivos, como el protocolo ORACLE, 
que busca evaluar sistemáticamente el impacto del eve-
rolimus en el manejo de los rabdomiomas cardiacos14.

Conclusiones

Nuestro estudio respalda la eficacia y la seguridad 
del sirolimus como una alternativa terapéutica prome-
tedora en pacientes pediátricos con rabdomiomas car-
diacos asociados al CET.
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Figura  2. Ecocardiograma del paciente 2 posterior al tratamiento. A: eje corto paraesternal. B: eje apical de cuatro 
cámaras. C: eje largo paraesternal. No se observan imágenes tumorales.
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Dual left anterior descending artery in Tetralogy of Fallot
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A 13-year-old patient presented with mid-effort dys-
pnea and recurrent syncope over a 4-month period. 
The patient had a history of Tetralogy of Fallot (ToF) 
diagnosed at approximately 1  year of age and under-
went a Blalock-Taussig shunt procedure at 2  years of 
age. As part of the pre-operative assessment, cardiac 
computed tomography angiography (CCTA) identified a 
dual left anterior descending artery (LAD), consisting 
of a long LAD originating from the right coronary artery 
(RCA) and coursing anterior to the right ventricular out-
flow tract (RVOT), and a short LAD arising from the left 
main coronary artery (LMCA) (Fig. 1). Based on these 
findings, the patient underwent successful complete 
surgical repair of ToF, including a Rastelli procedure 
and clipping of the systemic-to-pulmonary shunt.

Coronary artery anomalies (CAAs) are more frequently 
observed in patients with ToF than in the general popu-
lation, with reported prevalence rates ranging from 2 to 
14%¹. The most common and significant CAA involves 
an LAD originating from the RCA and crossing anterior 
to the subepicardial surface of the RVOT just below the 
pulmonary annulus, reaching the anterior interventricular 
groove (AIVG)1,2. The term “dual” or “double” LAD refers 
to an anatomical variant in which the LAD territory is 
supplied by two distinct arterial branches. This anomaly 

is characterized by the presence of both a short and a 
long LAD within the AIVG³. Dual LAD has been reported 
in 1.36% of patients with ToF, with 61.5% of these cases 
exhibiting an anterior course to the RVOT¹. Although 
multiple classification systems have been proposed, 
many dual LAD variants remain unclassified, leading to 
inconsistencies in their anatomical description. Jariwala 
et al. proposed a simplified classification based on three 
common distribution patterns³:
−	Group I (“split” dual LAD): Both the LAD and its major 

branches originate from the left coronary sinus (LCS).
−	Group  II (“true” dual LAD): (a) The LAD arises par-

tially from the LCS and the right coronary sinus 
(RCS); (b) the LMCA gives rise to the short LAD and 
the circumflex artery; (c) the short left-sided LAD 
terminates in the proximal AIVG, following a relatively 
typical course; and (d) the long right-sided LAD orig-
inates from the RCS or RCA.

−	Group  III (“anomalous” dual LAD): The entire LAD 
originates from the RCS and exhibits no consistent 
morphological pattern.
Accurate delineation of coronary anatomy is essential 

before surgical correction of ToF due to the potential risk 
of coronary artery injury, which may result in myocardial 
ischemia, heart failure, or sudden death1,2. The high 
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spatial and temporal resolution of CCTA makes it an 
effective modality for identifying CAAs and planning the 
optimal surgical approach in patients with ToF2,3.
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Figure  1. Cardiac computed tomography angiography showing Tetralogy of Fallot with a double LAD. The long LAD 
originates from the RCA and courses anterior to the RVOT (blue arrow), while the short LAD arises from the LMCA and 
courses along the proximal segment of the anterior interventricular groove (red arrow). A: axial view, B and C: coronal 
views, D and E: volume-rendered reconstructions. LAD: left anterior descending artery, LMCA: left main coronary artery, 
RCA: right coronary artery, RVOT: right ventricular outflow tract.

A

B

C

ED



392
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Carta al editor

Introducción
La anomalía de Ebstein (AE) representa menos del 

1% de las cardiopatías congénitas (CC)1, se considera 
una displasia tricúspidea donde el anillo anatómico 
está en posición habitual con adosamiento anormal de 
sus velos valvulares a lo largo del endocardio del ven-
trículo derecho (VD) desplazando el orificio funcional, 
como consecuencia de un defecto de delaminación de 
la capa interna del miocardio durante el desarrollo 
embriológico2. Su asociación con otros defectos car-
diacos es habitual, la comunicación interatrial está pre-
sente en el 70 a 90% de los casos. Otras anomalías 
asociadas son comunicación interventricular perimem-
branosa, estenosis o atresia pulmonar, pero la coexis-
tencia con conexión anómala de venas pulmonares 
(CAVP) es rara3.

La CAVP se caracteriza porque las venas pulmona-
res se conectan en otro sitio diferente al atrio izquierdo, 
representando el 0.56% de las CC, clasificándose 
dependiendo de la afección total o parcial pulmonar y 
según el nivel de conexión4.

El desarrollo embriológico de las venas pulmonares 
inicia en la quinta semana de gestación en dos etapas: 
la primaria, en la que el seno de las venas pulmonares 
se comunica con el sistema venoso sistémico a través 
de canales accesorios, posteriormente el seno venoso 
pulmonar se incorpora al atrio izquierdo (conexión 
secundaria) y estos canales de comunicación desapa-
recen. Cuando esto no ocurre persiste cualquiera de 
las conexiones primarias del seno venoso pulmonar, lo 
que origina las variantes anatómicas de la CAVP5.

Los objetivos de este trabajo de investigación son 
conocer la asociación entre la AE con otras CC 
mediante la revisión de expedientes clínicos en un 
periodo de ocho años y la presentación de dos casos 
clínicos de pacientes pediátricos con AE asociada a 
CAVP.

Resultados

En el periodo de estudio definido de 2014 a 2022 se 
encontraron 309 pacientes con AE, el 77.7% con una 
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CC asociada, incluso el 16.5% presentaba más de una 
lesión. Los defectos más frecuentes fueron los relacio-
nados con el tabique interauricular en el 72.1%, seguido 
de las alteraciones arteriales pulmonares en el 6.7% y 
en tercer lugar, la comunicación interventricular en el 
5.8% de los casos. Los casos asociados a conexión 
anómala parcial de venas pulmonares (CAPVP) se pre-
sentaron de forma infrecuente en el 1.3% de los casos 
(Tabla 1).

Casos clínicos

Caso clínico 1

Paciente de sexo masculino de 17 años con detección 
de soplo de manera incidental en la etapa escolar, prac-
tica atletismo, negando síncope. La exploración física 

mostró: ritmo de cuatro tiempos, soplo regurgitante en 
mesocardio que aumenta durante la inspiración, sin 
hepatomegalia, saturando al 96%. El electrocardiograma 
en ritmo nodal, QRS ancho, el Holter añadió la presencia 
de alternancia con ritmo auricular ectópico sin pausas 
significativas (Fig.  1A), radiografía de tórax sin cardio-
megalia, flujo pulmonar normal (Fig. 1B). El ecocardio-
grama informó AE con índice de desplazamiento 
20.6 mm/m2, insuficiencia tricuspídea moderada, función 
sistólica biventricular conservada. La resonancia mag-
nética reportó ventrículo izquierdo sin fibrosis y movi-
miento disincrónico de la pared libre del VD (Fig. 1 C y 
D). La tomografía mostró la presencia de CAPVP (Fig. 1 
E y F). La prueba de esfuerzo con respuesta cronotró-
pica adecuada, negativa para arritmias e isquemia y con 
capacidad funcional adecuada. Se decidió continuar 
bajo vigilancia médica.

Tabla 1. Frecuencia de asociación de cardiopatías congénitas con anomalía de Ebstein (n = 309)

Cardiopatía congénita asociada Porcentaje de asociación

Comunicación interauricular 54.4%

Foramen oval permeable 17.2%

Comunicación interventricular 5.8%

Estenosis pulmonar 4.2%

Conducto arterioso permeable 4.2%

Miocardio hipertrabeculado 2.3%

Hipoplasia arterial pulmonar 2.3%

Conexión anómala parcial de venas pulmonares 1.3%

Transposición de grandes arterias 1.3%

Coartación aórtica 0.9%

Tetralogía de Fallot 0.9%

Atresia pulmonar con septum íntegro 0.6%

Aorta bivalva 0.3%

Estenosis aórtica 0.3%

Subclavia derecha aberrante 0.3%

Doble orificio mitral 0.3%

Ventrículo izquierdo bordeline 0.3%

Fístula coronariana 0.3%

Síndrome de ventrículo derecho hipoplásico 0.3%

Sin cardiopatía congénita estructural asociada 22.3%

Fuente: expedientes clínicos.
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Figura  1. A: electrocardiograma; ritmo de la unión, frecuencia cardiaca 50 lpm, aQRS –30º, bloqueo fascicular 
anterosuperior del haz de His. B: radiografía de tórax; situs solitus, sin cardiomegalia, flujo pulmonar normal. 
C y D: resonancia magnética en cuatro cámaras en diástole (C) y sístole (D). E y F: reconstrucción volumétrica en 3D 
por tomografía computarizada, donde se observa conexión anómala parcial de la VPSI conectándose a través de la 
VV a la INN. Proyección frontal (G) y posterior (H) de angiotomografía en reconstrucción 3D, donde se observa conexión 
anómala parcial de venas pulmonares, variedad supracardiaca con dos sitios de conexión a VV y a VCS. AD: atrio 
derecho; INN: innominada; TAP: tronco de la arteria pulmonar; VCS: vena cava superior; VD: ventrículo derecho; VPID: 
vena pulmonar inferior derecha; VPII: vena pulmonar inferior izquierda; VPMD: vena pulmonar del lóbulo medio; VPSD: 
vena pulmonar superior derecha; VPSI: vena pulmonar superior izquierda; VI: vena innominada; VV: vena vertical.
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Caso clínico 2
Paciente de sexo femenino de 12 años referida en la 

infancia por datos de insuficiencia cardiaca congestiva, 
concluyéndose portadora de AE con índice de despla-
zamiento 10 mm/m2, la insuficiencia tricuspídea ligera, 
mediante tomografía se evidenció CAPVP supracar-
diaca con dos sitios de conexión distintos (Fig. 1 G y H). 
Se decide llevar a intervención quirúrgica, realizándose 
anastomosis de vena pulmonar superior izquierda a 
orejuela izquierda más procedimiento de Warden, con 
evolución favorable en su periodo posquirúrgico.

Discusión
El espectro clínico de la AE es heterogéneo, como 

se muestra en los casos presentados, pudiendo ser 
asintomática o presentar insuficiencia cardiaca, con 
manifestaciones desde la etapa fetal hasta la vejez, 
donde menos del 5% sobrepasan los 50 años, la mor-
talidad quirúrgica incrementa hasta un 54.4% al aso-
ciarse a CC6.

El primer caso, a pesar de tener dos lesiones estruc-
turales y trastornos del ritmo, presentaba adecuada 
clase funcional sin ameritar tratamiento médico, a dife-
rencia del segundo caso, con patología tricuspídea de 
poca cuantía que al asociarse con CAPVP condicionó 
deterioro de la clase funcional acordándose tratamiento 
quirúrgico.

La asociación de AE y CAVP es poco habitual, ya 
que embriológicamente no tienen un factor común rela-
cionado, mostrando con estos casos la presentación 
clínica heterogénea.

Conclusiones
La AE tiene formas variadas de presentación y su 

asociación con otras lesiones cardiacas puede modifi-
car el cuadro clínico y pronóstico de los pacientes, por 
lo que es importante realizar un diagnóstico oportuno 
y tener una vigilancia estricta, para plantear un trata-
miento oportuno.

Las cardiopatías congénitas asociadas con mayor 
frecuencia son los defectos en el tabique interatrial, 
seguido de defectos interventriculares y conducto arte-
rioso persistente, la presentación con CAVP es muy 

infrecuente. Uno de cada cuatro pacientes con el diag-
nóstico de AE no tendrán una cardiopatía congénita 
asociada.
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Sr. Editor
El trabajo presentado por Burgos et al.1 titulado Eva-

luación de signos vitales mediante una aplicación móvil 
en pacientes con insuficiencia cardiaca: ¿una oportu-
nidad para la titulación remota? es digno de apreciar 
por la valiosa contribución que proporciona hacia el 
campo de la medicina cardiovascular al explorar el 
potencial de una aplicación móvil para la evaluación de 
signos vitales en pacientes con insuficiencia cardiaca. 
Sin embargo, creemos que hay aspectos importantes 
a considerar que podrían enriquecer las conclusiones 
del estudio.

En la sección de Métodos, y según la tabla 1, la 
insuficiencia cardiaca de los participantes del estudio 
se clasifica en función de la fracción de eyección del 
ventrículo izquierdo; no obstante, se resalta que no en 
todos los participantes se aplicó una ecocardiografía, 
pese a que es considerada una prueba para el diag-
nóstico y la clasificación de la insuficiencia cardiaca2.

Por otra parte, en esa misma sección no se especi-
fica el tamaño de la muestra, pero se asume que son 
30 individuos según lo indicado en la tabla 1, y siempre 
se sugiere que el tamaño de muestra sea justificado 
tanto por motivos de precisión estadística como por 
aspectos éticos3.

En la sección de Discusión se señala que algunos 
pacientes con insuficiencia cardiaca presentan carac-
terísticas que podrían influir en la medición transdér-
mica de sus signos vitales a través del aplicativo. No 
obstante, dentro del estudio no se consideró el factor 
racial como criterio de inclusión o exclusión, a pesar 
de los antecedentes que sugieren su influencia en 
otras herramientas basadas en aplicativos4. Asimismo, 
entre los criterios de exclusión se consideran el ritmo 
de fibrilación auricular o ritmo irregular en el momento 
de la evaluación, lo que se contradice con la tabla 1, 
en la que se identifican ocho pacientes con fibrilación 
auricular paroxística.

Cabe destacar que en el título, el uso del término 
«titulación»5 no parece estar directamente alineado con 
el enfoque principal del estudio. Por lo tanto, su inclu-
sión podría generar confusión en los lectores respecto 
al objetivo central de la investigación.

A pesar de las observaciones, la aplicación que se 
está tratando de implementar en el campo de la car-
diología es innovadora y útil, ya que proporciona de 
manera accesible la evaluación de los signos vitales 
de los pacientes optimizando el abordaje de un cuidado 
cardiaco, por lo que se esperan nuevos estudios por 
parte del equipo de investigación.
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