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Resumen

Objetivos: Laenteropatia pierde-proteinas (EPP) es un proceso fisiopatol égico que puede ocurrir como
complicacion en la evolucion de determinadas cardiopatias congénitas (CC) y que condiciona un mal
prondstico. El signo més relevante es el edema por disminucion de la presién oncética plasmética debido ala
hipoproteinemia, objetivandose la alfa-1 antitripsina (alfalAT) en heces elevada. Presentamos nuestra
experienciaen €l tratamiento percutaneo de 3 pacientes con CC intervenidas que desarrollaron EPPy su
seguimiento a medio plazo.

M étodos: El paciente 1 es un nifio de 4 afos diagnosticado de D-trasposicion de grandes arterias y estenosis
subpulmonar intervenido mediante técnica de Mustard, con implante de STENTpor estenosis en launién de la
vena cava superior y neoauricula derecha. Las pacientes 2 y 3 son nifias de 13 y 8 afios respectivamente, con
univentricularizaciéon y estenosis anivel de la conexion de la vena cavainferior con € conducto externo de
Fontan. Como caracteristica general |as mencionadas estenosis eran poco significativas desde el punto de
vista de gradiente hemodinamico, aungue angiograficamente si |0 parecian. Todos |os pacientes tenian
hipoproteinemia (media 4 g/l) y pérdidaintestinal de proteinas mediante la determinacion de alfalAT en
heces (media 3,3 mg/g).

Resultados: En €l paciente 1 se realizd angioplastia e implante de STENT en la vena cavainferior anivel de
la anastomosis con la neoauricula derecha, viafemoral. En los pacientes 2y 3 seimplantd STENT en lavena
cavainferior en su anastomosis con €l conducto externo de Fontan, viafemoral. Presentaron un buen
resultado inmediato tras los procedimientos, con la resolucion angiografica de la estenosis. En laevolucion
mostraron una mejoria clinica, con menor edematizacion, asi como recuperacion progresiva de los
pardmetros analiticos, con una proteinemia media de 6,1 g/l en un seguimiento medio de 19 meses.

Conclusiones: La EPP como complicacion de determinadas CC confiere un mal prondstico si no se corrige.
Se debe descartar mediante la realizacion de un estudio angiografico y hemodinamico la presencia de una
estenosis a hivel cavo-pulmonar o cavo-auricular. En determinados casos el tratamiento endovascular puede
ser una alternativa terapéutica en este sindrome, con mejoria evolutiva.



