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DEFINICIÓN:


Son aquellas malformaciones cardíacas que están presentes desde el nacimiento y que se originan durante las primeras 8 a 10 semanas de gestación al alterarse el desarrollo embriológico por distintos factores (muchos de los cuales aún son desconocidos), de origen genético (cromosomopatías como el Sd. de Down) y/o ambiental cuando se ha expuesto a teratógenos ambientales o externos ( infecciones virales, drogas, alcohol, tabaco), en un terreno predispuesto genéticamente.

EPIDEMIOLOGÍA:


La incidencia actual descrita es de 8 a 10 por mil Nacidos Vivos (13). Esto se traduce en que se espera anualmente alrededor de 3000 nuevos casos. Además la probabilidad de reincidencia es 3 veces mayor. Dejadas a su evolución natural un 70% fallece antes del primer año de vida y un tercio lo hace en el primer mes, gracias a los avances diagnósticos y por sobre todo terapéuticos ( cirugía a corazón abierto) es posible corregir o paliar a cerca de un 90% de estos niños. Para lograr este éxito se requiere:

- Sospecha diagnóstica por parte del Neonatólogo.

- Traslado oportuno y en las mejores condiciones a un centro especializado que pueda rápidamente hacer el diagnóstico e instaurar tratamiento ya sea médico o quirúrgico.

CLASIFICACIÓN: Existen diversas clasificaciones.

1.- CLASIFICACIÓN CLÍNICA:

A.- No Cianóticas: 
( Hiperflujo pulmonar:





 
( Comunicación Interventricular






( Comunicación Interauricular






( Ductus arterioso persistente






( Defectos atrioventriculares




( Flujo pulmonar normal





:
( Estenosis Pulmonar






( Estenosis Aórtica






( Coartación Aórtica






( Fibroelastósis Subendocárdica.

B.- Cianóticas: (Con flujo pulmonar disminuido: 
(  T. Fallot.








(  Atresia Tricuspídea








(  Atresia Pulmonar








( Anomalía de Ebstein



  (Con flujo pulmonar normal o aumentado:

 




( Transposición grandes arterias






( Drenaje venoso pulmonar anómalo






( Doble salida de ventrículo derecho







( Ventrículo único






(Tronco Arterioso






( Hipoplasia de ventrículo Izquierdo


Existen más de 40 formas distintas de CC, siendo las más frecuentes  entre los 0 y 14 años: CIV 22%, Ductus 17%, T. Fallot 11%, Transposición de grandes arterias 8%, CIA 7%, Estenosis pulmonar 7%, Cohartación de la Aorta 6%, Estenosis Aórtica y sub aórtica 4%, etc.

MODOS DE PRESENTACIÓN:


Las manifestaciones clínicas que hacen sospechar una CC son las siguientes:

1.- CIANOSIS:  es de tipo central, que no mejora o mejora poco con la administración de oxígeno, es rara la retención de CO2. Para diferenciar si la cianosis es de causa pulmonar o cardíaca debe realizarse el test de hiperoxia, que consiste en administrar O2 al 100% y medir gases arteriales, si la oxemia aumenta sobre 200 a 300 mmHg la causa es pulmonar.

2.- INSUFICIENCIA CARDÍACA:  forma de presentación más frecuente en el lactante y se manifiesta por: polipnea y congestión pulmonar que produce infecciones pulmonares a repetición. Puede haber hepatomegalia, congestión visceral, dificultad para alimentarse, retraso o detención de la curva pondoestatural, irritabilidad y sudoración.

3.- ARRITMIAS: bradicardia acentuada o taquicardias paroxísticas supraventriculares que lleven a insuficiencia cardíaca.

4.- ALTERACIÓN DE LOS PULSOS PERIFÉRICOS:  pueden dar orientación diagnóstica: si son saltones en las 4 extremidades: Ductus; blandos o impalpables en las 4 extremidades: Estenosis Aórtica o hipoplasia del corazón izquierdo; aumentados en extremidades superiores e impalpables en las inferiores: Cohartación Aórtica.

5.- SOPLOS: Un 70% de los soplos detectados son funcionales y se deben a un flujo turbulento por : anemia, taquicardia, aumento del débito a través de válvulas normales o defectos mínimos no detectables por métodos habituales. Suelen ser sistólicos, de intensidad 1 a 2 /6, poco irradiados.


 Los soplos orgánicos pueden ser debidos a comunicaciones anormales y/o estenosis. La intensidad varía de 2 a 6/ pueden ocupar el diástole, irradiarse a otros focos, acompañarse de frémito.


Es importante destacar que en el recién nacido pueden existir defectos importantes que no se manifiestan por soplos dado que las presiones en ambos circuitos son similares y aparecen a edades posteriores.

CC por Shunt sin cianosis 

FISIOPATOLOGÍA:


El corazón es una bomba conectada con 2 sistemas en serie, en continuidad longitudinal a través de redes capilares, de manera que la sangre impulsada por el ventrículo derecho llega al izquierdo a través del circuito pulmonar.





        Sangre arterial




Pulmón





        Sangre venosa


El gasto cardíaco es igual en ambas cavidades y circuitos, sin embargo, el derecho mueve sangre venosa y a baja presión , mientras que el izquierdo la lleva oxigenada y a mayor presión. Dado que la Presión es el resultado del débito por la resistencia, y siendo el débito similar en ambos, la diferencia de presiones será en función de las resistencias. Por lo tanto las diferencias entre ambos circuitos serán en relación a la presión, la oxigenación y la resistencia.


Por lo tanto, si existe una comunicación anormal, la diferencia de presiones hará que pase sangre del circuito sistémico al pulmonar aumentando el débito en el trayecto de la comunicación, si la sobrecarga de volumen es muy grande llevará a Insuficiencia cardíaca e Hipertensión Pulmonar.



Sangre arterial




     P




Sangre venosa


La intensidad del Shunt depende del tamaño de la comunicación y del grado respectivo de resistencia. Las presiones pulmonares cobran importancia ya que en el Neonato son altas por lo tanto, la intensidad del Shunt es menor. Con la edad las resistencias pulmonares descienden y con ellas las presiones con lo que aumenta el Shunt. Este Shunt produce una serie de inconvenientes derivados de la sobrecarga de volumen en el recorrido del cortocircuito, de la sustracción de sangre del riego periférico y del paso de sangre por una vía anormal, los que serán responsables de la clínica común a los distintos defectos.

COMUNICACIÓN INTERAURICULAR:


Existe un defecto del tabique en su porción media a nivel de la fosa oval (ostium secundum), con menos frecuencia el defecto es en la parte baja del tabique (ostium primun). Hemodinámicamente pasa la sangre desde la AI a la AD produciendo sobrecarga de volumen en las cavidades derechas con hiperflujo pulmonar. Existe un aumento de AD, VD, AP y de la circulación arterial pulmonar. La AI, VI y aorta no presentan cambios.

Clínicamente puede haber un menor asintomático o con retraso pondoestatural que consulta por aparición de soplo en edad preescolar o escolar. Pulsos y PA normales. A la auscultación desdoblamiento fijo del 2º ruido, soplo sistólico en foco pulmonar (estenosis pulmonar relativa), rodada tricuspídea mesodiastólica suave (estenosis tricuspídea relativa).


El ECG muestra sobrecarga diastólica de VD: bloqueo incompleto de rama der, eje a der +90, ausencia de arritmia sinusal fisiológica. El Eco2D certifica el diagnóstico.


El dg. se hace por la clínica y la Eco.


Evoluciona en el período de adolescencia con aumento de la cardiomegalia que puede llevar a la Insuf. Cardíaca y arritmias supraventriculares.


El tratamiento consiste en el cierre del defecto con sutura directa o con parche, con circulación extracorpórea.

COMUNICACIÓN INTERVENTRICULAR:   


El tabique interventricular posee una parte alta membranosa y una muscular de mayor extensión. Según su ubicación de dividen en: a) perimembranosa ( la más frec.); b) Subpulmonar o Subarterial (bajo los velos); c) Muscular; d) Posterior o tipo canal A-V. Hemodinámicamente la sangre pasa del VI al VD aumentando el flujo pulmonar y el retorno hacia la AI y VI que lleva a una sobrecarga diastólica de estas cavidades cuya cuantía dependerá del tamaño del defecto. Si la CIV es pequeña o restrictiva ( <50% del tamaño del anillo aórtico), perimembranosa o muscular evoluciona al cierre total o parcial sin sobrecarga. Si es grande se complica con Insuf. Cardíaca  generalmente entre el 2º y 3er mes de vida e hipertensión pulmonar. 


Clínicamente si la CIV es pequeña no hay o existe poco compromiso nutricional, el soplo aparece en los primeros meses sistólico paraesternal izquierdo en mesocardio irradiado en rueda, suave rodada mesodiastólica mitral. Son frecuentes los cuadros bronquiales a repetición.


El ECG si la CIV es importante aparecerá una hipertrofia biventricular y agrandamiento auricular.


El diagnóstico es clínico y se certifica con el Eco Doppler.


Las CIV pequeñas no requieren tratamiento, pero debe hacerse profilaxis de Endocarditis Bacteriana. Las CIV grandes con Insuf. Cardíaca, Hipertensión pulmonar y Desnutrición se operan idealmente antes del año de vida.

DUCTUS ARTERIOSO PERSISTENTE


La sangre pasa desde la aorta a la pulmonar durante el sístole y diástole a través del ductus produciendo un hiperflujo pulmonar con retorno aumentado a AI y VI. Si hay Hipertensión pulmonar se agregará sobrecarga en el VD. Clínicamente si el DAP es pequeño o mediano sólo puede producir cuadros respiratorios a repetición, pulsos saltones y presión diferencial aumentada. Al examen se auscultará un soplo continuo en foco pulmonar y subclavicular izquierdo. El ECG es normal si el DAP es pequeño, hipertrofia de VI si es mediado y hipertrofia biventricular si es grande y se asocia a HTP.


El diagnóstico es principalmente clínico y el Eco Doppler permite ver el flujo y el grado de Hipertensión Pulmonar.


El tratamiento depende de la edad: en el período de RN puede realizarse un cierre médico con Indometacina. Posteriormente si el ductus es pequeño y asintomático puede esperar hasta el año pues muchos cierran espontáneamente. Si esto no ocurre deben cerrarse al año de vida. 

CC por estenosis

FISIOPATOLOGÍA


Ambos ventrículos actúan como bombas que impulsan la sangre al circuito pulmonar y sistémico. Cuando existe una obstrucción al flujo, la consecuencia será una sobrecarga de presión que lleva a la hipertrofia muscular . El obstáculo se puede encontrar en el tracto de salida ventricular, en las sigmoídeas o a lo largo de las arterias. La hipertrofia reactiva es concéntrica por lo que la silueta cardiaca no se modifica.

ESTENOSIS PULMONAR:

 Se describen 4 tipos: valvular(velos engrosados y fusionados); infundibular de VD(hipertrofia o fibrosis anular); de ramas pulmonares principales; de ramas pulmonares periféricas. Se produce  obstrucción al vaciamiento del VD que reacciona con hipertrofia, con circulación pulmonar normal. Si la obstrucción es muy importante se producirá un aumento de la presión de fin de diástole que producirá dilatación cardíaca, insuficiencia tricuspídea y finalmente dilatación de la AD. Si el foramen oval se hace incompetente aparecerá cianosis( Shunt der-izq). Clínicamente aparece soplo en foco pulmonar sistólico que es más intenso a mayor estenosis acompañado de frémito que se irradia al cuello. Si la estenosis es moderada se auscultará un clik de apertura; el 2º ruido esta diminuido y desdoblado amplio. 


Al ECG hipertrofia de VD y crecimiento de la aurícula derecha si la estenosis es acentuada. La Rx el tamaño cardíaco es normal con dilatación del tronco de la pulmonar.


El diagnóstico es clínico, ECG y Eco Doppler, este último permite determinar el gradiente de presiones pre y post estenosis.


El tratamiento depende del grado de estenosis. Si es leve ( gradiente menor de 60 ), no requiere tratamiento. Si es moderada o acentuada( gradiente > de 60) se realiza una valvuloplastía con balón y si fracasa se realiza una valvulotomía quirúrgica con circulación extracorpórea.

ESTENOSIS AORTICA:


También se describen 4 tipos: valvular ( velos engrosados y fusionados); subvalvular diafragmática ( diafragma fibroso bajo los velos); subvalvular muscular ( hipertrofia subaórtica en relación a miocardiopatía hipertrófica); supravalvular. Se produce  obstrucción al vaciamiento del VI que reacciona con hipertrofia, con dilatación postestenótica de la aorta ascendente. Si la obstrucción es importante se complica con Insuficiencia Cardíaca y compromiso de la irrigación coronaria.


Se ausculta un soplo sistólico de eyección en el foco aórtico, irradiado a los vasos del cuello con frémito en el espacio supraesternal.


Al ECG hipertrofia de VI. La Rx Tórax puede verse dilatación aórtica posestenótica.


El tratamiento depende del grado de estenosis: si el gradiente VI aorta es menor de 50 no requiere cirugía pero sí prevención de Endocarditis y evitar ejercicios competitivos. Si el gradiente es mayor de 50 se realiza valvulotomía.

COARTACIÓN AÓRTICA:


Corresponde a una estrechez del lumen aórtico que puede ser: preductal ( que generalmente se acompaña de hipoplasia del itsmo aórtico), ductal o postductal.


En la coartación postductal, lo más característico son los pulsos femorales débiles o ausentes, en contraposición con los pulsos radiales llenos y tensos. La presión sistólica está elevada en los brazos y disminuida en las piernas. Se ausculta un soplo sistólico de eyección en el foco aórtico, irradiado a los vasos del cuello con frémito en el espacio supraesternal. Al ECG hipertrofia de VI. La Rx Tórax puede verse dilatación aortica posestenótica. El diagnóstico es clínico. El Eco Doppler permite identificar la ubicación, grado y longitud de la coartación y su relación con el ductus. El tratamiento es quirúrgico entre el año y los 2 años si no existen complicaciones, y se realiza una anastomosis término terminal. Si aparece Insuf. Cardíaca, Hipertensión Sistólica mayor de 160mmHg, asociación con ductus CIV Etc la cirugía es precoz.


En la Coartación Preductal , el ductus permanece abierto con shunt de derecha a izquierda, ya que el VD debe mantener el flujo en la Aorta distal, siempre se acompaña de hipertensión pulmonar. Este tipo de Coartación debuta en los primeros meses de vida con Insuf. Cardíaca y cianosis en la mitad inferior del cuerpo, los pulsos femorales pueden palparse con cierto retardo y existir Hipertensión discreta en los brazos. Al ECG hay Hipertrofia de VD o biventricular. El tratamiento es quirúrgico lo más precoz posible para evitar el daño arteriolar que produce la hipertensión pulmonar.

CC CIANÓTICAS CON HIPOFLUJO PULMONAR

FISIOPATOLOGÍA:

Constituyen el 13% de todas las CC y resultan de la combinación de un defecto septal auricular o ventricular con estenosis o Atresia de la vía pulmonar, tricuspídea o hipertensión pulmonar, o cuando un shunt previamente arteriovenoso produce enfermedad hipertensiva pulmonar y se invierte el shunt. Se produce una mezcla de sangre venosa con arterial en el circuito sistémico, con disminución del flujo hacia los pulmones, como consecuencia disminuye la saturación de O2 de la sangre arterial con hipoxemia crónica y disminución de la vasculatura pulmonar. La hipoxia crónica es responsable de: la cianosis de piel y mucosas y de la proliferación capilar en las falanges distales de los dedos( dedos en palillo de tambor); la fatiga y el menor desarrollo pondoestatural; la poliglobulia (estimulación de la eritropoyetina), crisis anoxémicas.

TETRALOGÍA DE FALLOT :


Anatómicamente se observa una obstrucción a la salida del VD(hipertrofia o hipoplasia del infundíbulo), CIV subaórtica grande, estenosis o hipoplasia pulmonar, aorta dextropuesta y cabalgando sobre el VI.


 La hipertrofia del VD es consecuencia de la sobrecarga de presión para vencer la obstrucción, produciéndose shunt de der a izq a través de la CIV. Lo que modula y determina la gravedad es la estenosis infundibular.


Clínicamente hay cianosis de piel y mucosas que puede acentuarse bruscamente frente a la descarga de catecolaminas producidas por llanto, fiebre, esfuerzos, que es la llamada crisis anoxémica. Hay tendencia al encuclillamiento para aumentar las presiones del territorio sistémico y así disminuir el shunt. A la auscultación hay un soplo sistólico a nivel pulmonar. En la radiología imagen en zueco con circulación pulmonar disminuida. Al ECG hipertrofia de VD.


El tratamiento siempre es quirúrgico y puede ser con técnicas paliativas o correctoras. 


El manejo de las crisis anoxémicas consiste en: aporte de O2, posición en flexión sentado, Morfina subcutánea en dosis de 0.1mg/Kg, corrección de la acidosis metabólica, corrección de la anemia relativa con transfusiones de glóbulos rojos que mantengan el hematocrito en 50% o más y la hemoglobina sobre 15%, Propanolol 1-2 mg/Kg/día dividido en 4 dosis, corrección de la causa desencadenante.

CC CIANÓTICAS CON HIPERFLUJO PULMONAR

DRENAJE VENOSO PULMONAR ANÓMALO TOTAL


Todas las venas pulmonares en lugar de drenar a la AI lo hacen en la AD directamente o en venas sistémicas a través de un tronco colector de venas pulmonares. Se pueden presentar 3 tipos: cardíaco(drenan en AD); supracardíaco(drenan en VCS, vena vertical izq o vena ácigos); infradiafragmático(drenan en vena porta). La CIA es obligada para sobrevivir.


Aparece precozmente antes de los 2 meses de vida, con cianosis discreta, cuadros bronquiales a repetición, desnutrición, insuf. cardíaca e hipertensión pulmonar. A la auscultación hay un soplo sistólico eyectivo de la CIA con 1er y 2º ruidos reforzados. En ECG hay eje a derecha, crecimiento de AD e HT de VD con hemibloqueo de rama derecha. La radiología imagen en 8.


El tratamiento es quirúrgico reconectando las venas pulmonares a la AI y cierre de la CIA.

TRANSPOSICIÓN DE LAS GRANDES ARTERIAS


La aorta anterior nace del VD y la pulmonar posterior nace del VI. El VD se mantiene hipertrofiado para mantener una presión sistémica y el VI lo contrario.


 La Aorta recibe sangre insaturada que retorna al VD desde las cavas, y la arteria pulmonar lleva sangre oxigenada al pulmón nuevamente, creándose 2 circuitos en paralelo. Es tan grave el problema, que se manifiesta precozmente con hipoxemia acentuada que lleva a la Insuficiencia cardíaca. La sobrevida inicial depende de defectos asociados (ductus, CIV o CIA), que permiten una mezcla de sangre que mejora la saturación Aórtica.


El diagnóstico se realiza en RN de buen peso, con cianosis intensa que no mejora con test de hiperoxia y que evoluciona rápido a la insuficiencia cardíaca, casi sin soplos, con cardiomegalia ovoide.


El tratamiento es una urgencia en RN ya que fallecen por hipoxemia y acidosis. Se debe tratar de mantener el ductus abierto( uso de prostaglandinas) para favorecer la mezcla y rápidamente realizar una septostomía o Rashkind que es crear una CIA. Posteriormente y una vez estabilizado se realiza la cirugía correctora.

