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Resumen

Se hace una revisién de las cardiopatias congénitas
(CC) mas frecuentes diagnosticadas en el nifio. Segln
varios autores, la incidencia de las CC esta entre el
5-12%0 RN vivos. Se han seleccionado 7 cardiopatias
que segun estos mismos estudios, son las mas
frecuentes en la infancia y adolescencia, y se describen
las caracteristicas clinicas y formas de presentacion,
los métodos diagnoésticos de que disponemos en la
actualidad, asi como el tratamiento médico, cateterismo
terapéutico o tratamiento quirdrgico.

En la evolucién de estas CC cabe resaltar el cierre
espontaneo de muchos defectos detectados en

el periodo neonatal, como las comunicaciones
interventriculares musculares y las comunicaciones
interauriculares pequefias, la buena evolucién que
presentan las estenosis pulmonares valvulares ligeras y
también la progresion que experimentan las estenosis
aorticas valvulares ligeras y moderadas.

Respecto al tratamiento, a resaltar los buenos
resultados obtenidos con el cierre de la comunicacion
interauricular y el ductus mediante cateterismo
terapéutico y con la valvuloplastia en la estenosis
pulmonar valvular, asi como resaltar la importancia de
la cirugia correctora cada vez mas precoz.

Abstract

A review is made of the most frequent congenital heart
diseases (CHD) diagnosed in the child. According

to several authors, the incidence of CHD is 5-12%

live newborns. A total of 7 heart diseases which,
according to these studies are the most frequent in
childhood and adolescence, have been chosen. Their
clinical characteristics and presentation forms, the
currently available diagnostic methods and the medical
treatment, therapeutic catheterism or surgical treatment
have been described.

During the course of these CHDs, spontaneous closure
of many defects detected in the neonatal period,

as interventricular muscular communications and

the small interatrial communication, good evolution
presented by the mild valvular pulmonary stenosis

and also the progression experienced by the mild

and moderate valvular aortic stenosis, should be
highlighted.

Regarding the treatment, the good results obtained
with the closure of the interatrial communication and
the ductus by therapeutic catheterism and with the
valvuloplasty in the pulmonary valve stenosis should be
emphasized. Emphasis should also be placed on the
corrective surgery that is performed increasingly earlier.
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Introduccién
e define como cardiopatia congé-
S nita (CC) a toda anomalia estruc-
tural del corazén o de los grandes
vasos. Las cardiopatias congénitas son
consecuencia de las alteraciones del
desarrollo embrionario del corazén,
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aproximadamente entre la 3* y 10° se-
mana de gestacion.

Etiologia

Las CC pueden tener una causa gené-
tica, ambiental o multifactorial.

La etiologia todavia no es clara en
muchas de las cardiopatias y se consi-
deran tres principales causas: genética,
factores ambientales y multifactorial, en
la que se asociarian factores genéticos y
ambientales. Dentro de los de etiologia
genética, a parte de las cromosomopa-
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tias conocidas, se han identificado de-
fectos genéticos y moleculares especi-
ficos que contribuyen en las malforma-
ciones cardiacas, gracias a los recientes
avances sobre el genoma humano. De tal
manera, se han identificado mutaciones
de un solo gen en malformaciones car-
diacas aisladas, como la estenosis aortica
supravalvular y la coartacién aortica, o
asociadas a sindromes malformativos
como: Alagille, Marfan, Noonan o Holt
Oram. También sindromes de microde-
leciones cromoséomicas han sido impli-
cadas en las malformaciones cardiacas,
como en el sindrome de DiGeorge, o
en el sindrome de Williams-Beuren. Es
muy interesante en este aspecto el estu-
dio publicado por Mary Ella Pierpont y
cols.() que hace una revisién actualizada
sobre las bases genéticas de las cardio-
patias, donde se puede encontrar por
un lado un algoritmo de las diferentes
malformaciones cardiacas asociadas a
las cromosomopatias (deleciones, tri-
somias, monosomias...) y, por otro
lado, un algoritmo extenso de las causas
genéticas, asociaciones y caracteristicas
clinicas de las principales cardiopatias.

El riesgo de recurrencia varia se-
gun si hay una herencia del tipo mo-
nogénico que sera del 50% en casos de
herencia autonémica dominante. Si la
herencia es autonémica recesiva, cuan-
do existe un hermano afecto el riesgo
de recurrencia para el otro hermano es
del 25%. En el estudio de Gill® detecto
una recurrencia de CC en un 2,7% de
6.640 gestantes.

Dentro de las causas ambienta-
les responsables de malformaciones
cardiacas estan: 1) las enfermedades
maternas, como: la diabetes pregesta-
cional, la fenilcetonuria, el lupus eri-
tematoso y la infeccién por HIV; 2)
exposicién materna a drogas (alcohol,
anfetaminas, hidantoinas, y otras); y
3) exposicién a tdxicos como: disol-
ventes organicos, lacas, pinturas, asi
como herbicidas, pesticidas y produc-
tos de cloracion. El riesgo de padecer
una cardiopatia en relacién con estos
factores no hereditarios esta detallado
en el estudio de Kathy J. Jenkins®), en
que se valora el riesgo relacionado con
las diferentes drogas y agentes quimi-
cos y fisicos.

Estaria indicado realizar un estudio
citogenético en los siguientes casos:

1. Lactante o nifio con fenotipo reco-
nocible de un sindrome cromosé-
mico.

2. Lactante o nifio con CC asociada a
rasgos dismorficos, retraso de peso/
talla que no se explique por la car-
diopatia, retraso mental o retraso del
desarrollo o cuando presente varias
malformaciones.

3. Lactante o nifio con historia familiar
de multiples abortos.

4. Si se detecta una CC y/o otra mal-
formacion en otro 6rgano por eco-
grafia prenatal o ecocardiografia
fetal.

Incidencia

Se estima una incidencia de CC entre
el 5-12 por 1.000 recién nacidos (RN)
vivos.

La cardiopatia congénita es la mal-
formacién mas frecuente, segn el es-
tudio de prevalencia de los 10 defectos
mas frecuentes, realizado en nuestro
pais en el ano 2004®. La incidencia es
del 5-12 %o segtn los autores. Este in-
tervalo es amplio y varia dependiendo
de los criterios de inclusién, ya que hay
cardiopatias, como la valvula aértica bi-
caspide o el prolapso mitral, que no se
incluyen en algunos estudios, bajando
por tanto la incidencia; y también de-
pende de los métodos diagndsticos, ya
que actualmente con la ecocardiografia
—Doppler— color se identifican muchas
CC que antes podian pasar desaperci-
bidas como: comunicacién interven-
tricular (CIV) muscular, comunicacién
interauricular (CIA), ductus y valvula
bictspide adrtica. Por otro lado, el he-
cho de que muchas CC se diagnostiquen
actualmente por ecocardiografia fetal en
el 2° trimestre, con posibilidad de in-
terrupcion del embarazo, hace que esta
incidencia se pueda ver afectada en na-
mero de RN vivos con CC, sin embargo,
la incidencia en el feto serd la misma.

En nuestro pais, hay un estudio
sobre la incidencia de CC en Navarra
en un periodo de 10 afnos, dando una
incidencia de 8,96%o RN vivos, de las
cuales el 90% de las cardiopatias detec-
tadas esta constituido por las CC mas
frecuentes®).

Las CC mas frecuentes segun los
diferentes autores son por orden de
frecuencia: la CIV, CIA, el ductus per-

meable, estenosis pulmonar (EP), coar-
tacién adrtica (C°A°), tetralogia de Fallot
y estenosis aortica (EA°®).Y después: la
transposicion de grandes arterias, el ca-
nal atrioventricular y el sindrome del
corazén izquierdo hipoplasico.

Detecciéon de una CC en el
recién nacido

Los signos sospechosos de CC en el RN
son la cianosis, la taquipnea, la presencia
de soplo y la alteracion de los pulsos.

Actualmente, con la ecocardiogra-
fia fetal se pueden diagnosticar muchas
cardiopatias antes del nacimiento, lo
que ayuda para poder planificar el naci-
miento en un hospital terciario, cuando
se prevé que ésta pueda comportar un
riesgo para el RN. Sin embargo, todavia
hay cardiopatias que no se diagnostican
prenatalmente, esto comporta que sea
importante la valoracién de varios sig-
nos y sintomas en el RN para detectar
una cardiopatia en estos primeros meses
de vida.

Anamnesis

En primer lugar, es importante la
anamnesis de las enfermedades mater-
nas (diabetes, drogas, toxicos), antece-
dentes de CC o de otras anomalias car-
diacas familiares, antecedentes obstétri-
cos (si se ha efectuado ecocardiografia
fetal, sufrimiento fetal, infecciones...).

También hay que valorar el momen-
to de aparicion de los sintomas o signos,
asi preguntaremos sobre la respiracion,
ya que la taquipnea suele ser frecuen-
te en muchas cardiopatias, la forma de
alimentarse, si rechaza el alimento, si
suda con las tomas, si gana peso, o si es
un lactante ciandtico investigar si puede
tener crisis hipdxicas.

El tiempo de aparicién de los sinto-
mas y signos nos puede orientar sobre
el tipo de cardiopatia, asi si aparecen en
la primera semana de vida, seguramente
se tratara de una cardiopatia compleja,
como la transposicién de grandes arte-
rias, la EP o EA® severas o la hipoplasia
de cavidades izquierdas.

Exploracion

Habra que investigar la cianosis, y
diferenciarla de la cianosis periférica
secundaria a un enlentecimiento del
flujo sanguineo por el frio, hipovole-
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mia o shock. Se considera patologica
una PO, inferior a 60 mmHg o una
saturacién menor del 92% respirando
aire ambiente.

La auscultacion tiene un valor limi-
tado en el RN pues puede haber CC sin
soplos. Hay que prestar atencién a la
frecuencia cardiaca y el ritmo; asi, en
el RN, los limites normales estan entre
80-170/m, y en los dos primeros afios
oscila de 80-130/m.

Es importante la palpacién de los
pulsos periféricos simultineamente
para descartar una C° A°. En el RN y
lactante es mas facil palpar los axilares
que los radiales, y en ocasiones se pal-
pan mejor los pedios que los femorales.
La palpacion toracica de un frémito es
indicativa de cardiopatia. Una hepato-
megalia superior a 3 cm probablemente
sea secundaria a insuficiencia cardiaca
congestiva (ICC). Una frecuencia res-
piratoria por encima de 60/m debe
ponernos en alerta para descartar CC.

El diagnostico se basara principal-
mente en la ecocardiografia-Doppler,
que se hara siempre que haya la sos-
pecha. El ECG nos puede orientar en
algunas cardiopatias y cuando se sos-
peche arritmia. La Rx de térax sera util
para valorar el tamafio cardiaco, el flujo
pulmonar y el arco adrtico.

Cardiopatias congénitas mas

frecuentes
Vamos a estudiar las CC mas fre-

cuentes y las dividiremos en tres gru-
pos:

1. Cardiopatias que cursan con cor-
tocircuito izquierda-derecha (CIV,
CIA, ductus).

2. Cardiopatias con obstruccion al flujo
de sangre (EP, EA°, C°A°).

3. Cardiopatias con cianosis (tetralogia
de Fallot).

Cardiopatias con cortocircuito
izquierda-derecha

Es un grupo de CC en que los sintomas
vienen condicionados por el hiperaflujo
pulmonar.

Fisiopatologia

Cuando hay una conexién anormal
entre la circulacion sistémica y pulmo-
nar hay un aumento de volumen de san-
gre desde el lado izquierdo (sistémico)
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al derecho (pulmonar). Estas conexio-
nes pueden ser por defectos intracardia-
cos como la CIV o la CIA o conexiones
vasculares como el ductus o las fistulas
arterio-venosas.

La cantidad de flujo que pasa a la
circulacion pulmonar se puede valorar
midiendo el gasto sistémico (QS) y el
gasto pulmonar (QP), de tal manera
que una relacién QP/QS 1:1 es nor-
mal, mientras que cuando hay un cor-
tocircuito izqda.-dcha. la relacion puede
ser 2:1, lo que indicaria que el flujo
pulmonar es el doble que el sistémico.
Este aumento del flujo pulmonar es el
causante de la mayoria de sintomas que
presentan los lactantes.

Los cambios fisiopatologicos que
se producen cuando hay un cortocir-
cuito dependen del tamafio de la co-
municacion, la localizacién y también
de la resistencia al flujo en el lugar de
la comunicacién. Como las resistencias
vasculares pulmonares al nacer son ele-
vadas, el cortocircuito izqda.-dcha. es
minimo y serd cuando estas bajan en
las primeras semanas de vida, cuando
se ponga de manifiesto el cortocircuito
y aparezcan los sintomas(®).

Manifestaciones clinicas

Los pacientes con un hiperaflujo
pulmonar debido a un cortocircuito
izqda.-dcha. pueden estar asintomaticos
o presentar taquipnea y distrés respira-
torio. Con un QP/QS >2:1 suele haber
trastornos hemodindmicos por edema
intersticial, lo que provoca disminucién
de la compliance pulmonar, enfisema y
atelectasias, que se traducen clinicamen-
te en taquipnea y el distrés respiratorio,
asi como mas vulnerabilidad para pre-
sentar infecciones pulmonares, especial-
mente la del VRS, que condiciona un
incremento de la estancia hospitalaria
y mortalidad comparando con otros
ninos.

También presentan taquicardia y
sudoracién debido al aumento de cate-
colaminas circulantes, y poca ganancia
ponderal debido a la dificultad respi-
ratoria combinada con insuficiente in-
gesta, asociada al aumento del consumo
calérico y demandas de oxigeno del
miocardio. Los signos mads especificos
de IC son la taquipnea >50/m, el rit-
mo de galope, la hepatomegalia y las
dificultades de alimentacion.

Figura 1. CIV. Tipos.

Comunicacioén interventricular (CIV)

Las manifestaciones clinicas depende-
ran de la localizacion y el tamaiio de la CIV.

Es un defecto a nivel del septo inter-
ventricular que comunica el ventriculo
izquierdo (VI) con el ventriculo dere-
cho (VD). La CIV aislada corresponde
a un 25% de todas las CC. También, se
puede dar asociada a otras CC como:
tetralogia de Fallot, canal atrioventri-
cular, transposicion de grandes arterias,
truncus. ..

Clasificacién y clinica
Las clasificamos segun su localiza-

cién y su tamafo. Seguin estas caracte-

risticas hay una gran variedad de ma-
nifestaciones.
Segtin su localizacién pueden ser:

(Fig. 1.):

a. CIVmembranosa (o perimembrano-
sa o subaortica). Es la mds frecuente
de las CIV (75%) y se localiza debajo
de la valvula adrtica y detras de la
valva septal de la trictispide, a me-
nudo se extiende hacia el septo de
entrada.

b. CIV supracristal (del septo de sali-
da). Es una CIV superior y anterior,
localizada inmediatamente debajo
de las valvulas de ambos troncos
arteriales. Corresponde a un 5-7%
de las CIV y no suele cerrar espon-
taneamente.

c. CIV muscular (15% de las CIV),
localizadas en la zona muscular del
septo, en la zona central o en el api-
cal. Pueden ser multiples y es muy
frecuente su cierre espontaneo.

d. CIV del septo de entrada (tipo canal
AV) (5% de las CIV). Es un defecto
posterior y superior, cerca del anillo
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tricuspideo. Se asocia a CIA como
parte del canal AV.
Segun su tamano, dividiremos las

CIV en pequenias, moderadas y grandes.

El tamafio del defecto se expresa

habitualmente en relacién con el anillo
aortico, asi las CIV grandes equivalen
al tamafio del anillo adértico o mayores,
medianas (entre 1/3 y 2/3 del anillo
aortico) y pequeilas (inferiores a 1/3
del anillo adrtico) .

.

CIV pequenas, o restrictivas: hay una
resistencia al paso de sangre, dando
solo un cortocircuito ligero. La pre-
sién del VD y arteria pulmonar es
normal o ligeramente aumentada, las
resistencias pulmonares son norma-
les y solo hay una ligera sobrecarga
ventricular. Se suelen diagnosticar
por la presencia de un soplo sistéli-
co en los primeros dias de vida, ge-
neralmente de G 2-3/6 en el borde
paraesternal izquierdo sin otros sin-
tomas. En las CIV musculares peque-
nas, el soplo se ausculta al inicio de
la sistole, ya que con la contraccion
ventricular se cierra el defecto.
En estas CIV, el ECG y la Rx de térax
son normales y el ecocardiograma-
Doppler confirma el diagnostico, ya
que localiza el defecto y puede va-
lorar el tamano y la repercusion he-
modindmica. La historia natural de
estas CIV es buena, ya que aproxi-
madamente un 35% presentan un
cierre espontaneo en los primeros
dos afios de vida. Las CIV musculares
cierran por el crecimiento del sep-
to muscular y las CIV membranosas
por aposicion de la valvula septal de
la tricispide. Gabriel HM publica
los resultados del seguimiento de
229 casos de CIV aislada, no cerra-
da durante la infancia y seguidos a
30+4/-10 aflos, y detecta un cierre
espontaneo del 6%, y el 94,6% estan
asintomaticos con tamafio y funciéon
del VI normal®).
Los factores que predicen un curso
benigno son:
1. Que el cortocircuito QP/QS sea
<1,5.
2. Que no haya sobrecarga de vo-
lumen del VI.
3. Que la presiéon pulmonar sea
normal.
4. Que no haya insuficiencia adrtica
relacionada con la CIV.

CIV moderadas: ofrecen una ligera
resistencia al flujo y la presion en
el VD y arteria pulmonar pueden
estar bajas o ligeramente elevadas.
Hay una sobrecarga de volumen del
VI 'y la auricula izquierda y signos
y sintomas de IC, como la taquip-
nea, taquicardia a partir de los 15
dias de vida. Se auscultara un soplo
holosistolico en el 3°-4° EIL En la
Rx de térax habrd cardiomegalia
con hiperaflujo pulmonar. Con el
ecocardiograma-Doppler (Fig. 2),
aparte de informarnos sobre el ta-
maio y repercusién, podemos ob-
tener informacion sobre la presion
pulmonar y del VD mediante el cal-
culo del gradiente de presion entre
los dos ventriculos. La evolucion de
estas CIV dependera del tamafio del
defecto y de la presién pulmonar.
Puede presentarse IC en los prime-
ros 6 meses de vida, y deberdn tra-
tarse en espera de la reduccién del
defecto. En muchos casos habra un
cierre espontaneo y no precisaran
cirugia, o pueden evolucionar hacia
una estenosis pulmonar en el tracto
de salida del VD como proteccién
al aumento del flujo pulmonar. En
un estudio en que se valor6 la evo-
lucion de 33 nifios con CIV mode-
rada no operados, con dilatacién
del VI, pero sin IC ni hipertensién
pulmonar (HTP), presentaban en
el seguimiento de 7,8 aflos una
disminucién del tamafio del VI por
reduccién del cortocircuito®).

CIV grandes: generalmente son de
igual o mayor tamafio que la raiz
aortica, y practicamente no ofrecen

Figura 2. Eco-
Doppler-color. Corte
subcostal. CIV para-
membranosa.

resistencia al flujo, la presion en am-
bos ventriculos es igual y el grado
de cortocircuito dependera de las re-
sistencias sistémicas y pulmonares.
Cuando bajan estas ultimas hay un
gran cortocircuito izqda.-dcha. que
se traduce en un aumento del retor-
no venoso pulmonar y dilatacion de
cavidades izquierdas. Los efectos del
hiperaflujo pulmonar son los que
provocan la taquipnea y dificultad
respiratoria, y el efecto sobre la cir-
culacién sistémica comporta una
disminucién del gasto sistémico,
que se acompaia de una serie de
mecanismos compensatorios que
permiten al nifo adaptarse a la so-
brecarga de volumen, como son el
efecto Frank-Starling, la hiperesti-
mulacion simpidtica y la hipertrofia
miocardica. El aumento de presion
en el lecho capilar pulmonar provo-
ca un aumento del liquido intersti-
cial y edema pulmonar. El hipera-
flujo pulmonar severo y mantenido
puede dar lugar a una enfermedad
vascular pulmonar irreversible.
Clinicamente, puede aparecer ICC
entre las 2 y 8 semanas de vida,
con: ritmo de galope, taquicardia,
taquipnea, tiraje, hepatomegalia y
mala perfusion periférica. La aus-
cultacién de un soplo sistélico con
un 2R tGnico indicaria unas resisten-
cias pulmonares elevadas. En el ECG
suele haber una hipertrofia biventri-
cular, aunque si la presién en el VD
es alta puede haber una hipertrofia
ventricular derecha (HVD). En la
Rx de térax, hay una cardiomegalia
con hiperaflujo pulmonar y si hay
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ICC, signos de edema pulmonar. El
ecocardiograma-Doppler nos podra
dar el diagndstico, asi como la va-
loracién hemodindmica y el calculo
de la presién pulmonar.

Estas CIV no cierran espontaneamen-
te y, si no se realiza cirugia, pueden
evolucionar hacia una HTP por au-
mento de resistencias pulmonares.
Indicaciones de cateterismo cardia-

co:

*  Valoracién preoperatoria de defectos
amplios o multiples con sospecha de
patologia asociada.

* Defectos medianos con indicacién
dudosa de cirugia.

e Pacientes con HTP y cortocircuito
izqda.-dcha. pequefio o moderado
para valorar resistencias pulmonares
y posibilidad del tratamiento qui-
rurgico.

e Oclusion del defecto mediante im-
plantacién del dispositivo para el
cierre por cateterismo de la CIV(0).

Tratamiento

1. El tratamiento médico estara indi-

cado para los lactantes con clinica
de IC y retraso pondoestatural. Los
objetivos seran la mejora de los sin-
tomas, la normalizacién del peso y
la prevencion de las infecciones res-
piratorias.
Estos nifios precisan mds calorias
(mas de 150 kcal/kg/dia), debido
al aumento de la demanda metabd-
lica, esto se consigue afladiendo a su
dieta preparaciones de carbohidra-
tos y/o triglicéridos, no se aconseja
restriccion hidrica. Debido a la difi-
cultad respiratoria, en ocasiones sera
necesaria la alimentacién por sonda
nasogastrica nocturna o continua.

Los farmacos utilizados son:

a. Diuréticos: actian reduciendo la
precarga. Furosemida oral (1-3
mg/kg/dia) en 1-3 tomas, junto
con espironolactona oral, que es
util para reducir la pérdida de
potasio, a dosis 2-3 mg/kg/dia.

b. Inhibidores de la enzima conver-
tidora de angiotensina (IECA):
(captopril o enalapril) que se
usan para disminuir la poscarga,
ya que al disminuir la resistencia
vascular sistémica disminuye el
cortocircuito izquierda-derecha.
Cuando se usa la espironolacto-
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na junto con los IECA hay que
controlar el potasio por el ries-
go de hiperpotasemia. Enalapril
a dosis inicial 0,1 mg/kg/24 h
(en 2 dosis), aumentando pro-
gresivamente hasta 0,5 mg/24
h. Captopril a dosis 0,1 mg/kg/
dosis (cada 8-12 h), hasta 0,5-1
mg/kg/dosis.

c. Digoxina: actua aumentando la
contractilidad cardiaca. Su uso es
debatido cuando hay una con-
tracciéon normal. Puede estar
indicada cuando no hay mejo-
ria de los sintomas con el trata-
miento habitual y no se puede
realizar cirugia.

Este tratamiento se realiza con ingre-

so hospitalario para control de los

sintomas, tolerancia a la medicacion,
control de la digoxinemia, electroli-
tos y control de la ingesta y el peso.

Estos lactantes hacen infecciones res-

piratorias frecuentes, que empeoran

los sintomas de IC y habra que hacer
una profilaxis adecuada.

2. Tratamiento quirurgico: la repara-
cion directa del defecto es la preferi-
da en la mayoria de centros. El Ban-
ding de la arteria pulmonar se reserva
para casos criticos con CIV multiples
o para lactantes muy pequefios para
realizar la correccion completa.
Indicaciones para el tratamiento qui-
rirgico:

— Lactantes < de 6 m (< de 3 m
si tienen trisomia 21), que pre-
senten IC no controlada médi-
camente y que presenten HTP.

— Nifios de <12 m con QP/QS
>2/1 que no tengan resistencias
pulmonares altas.

— Niflos mayores, asintomaticos
con presion pulmonar normal,
si hay un QP/QS >2/1.

— CIV membranosas y subpulmo-
nares, independientemente del
tamafio, que presenten insufi-
ciencia aortica.

El procedimiento de eleccion sera el
cierre del defecto bajo circulacién ex-
tracorporea, que se hard con un parche
de dacron o con sutura directa, entran-
do por la auricula derecha y a través de
la valvula tricaspide sin abrir la pared
ventricular.

El cierre con dispositivo por catete-
rismo es controvertido, ya que la princi-

pal limitacion es la posibilidad de lesion
de las estructuras proximas, como: val-
vulas AV, sigmoideas o el nodo AV.

La evolucién posquirurgica de estos
ninos suele ser excelente (superviven-
cia 87% a 25 afos). Suelen hacer vida
normal. Puede haber casos de CIV re-
siduales que generalmente no precisan
un cierre posterior(!h.

Es frecuente la presencia de bloqueo
de rama derecha del haz de His debido
a la ventriculotomia o a la lesién directa
de la rama derecha al cerrar el defecto.

Revisiones pediatricas: tiene espe-
cial interés vigilar cualquier infeccién
intercurrente en un lactante con CIV
significativa, que podria descompensar
su situaciéon cardiolégica. También, es
importante valorar la aparicién de nue-
vos signos (cianosis, arritmia).

La profilaxis de la endocarditis in-
fecciosa se limitard a los procedimientos
dentales y del tracto respiratorio en los
pacientes con CIV: a) los 6 meses poste-
riores al cierre del defecto con material
protésico o dispositivo; b) CIV repara-
das y con defecto residual a nivel del
material protésico o dispositivo; y ¢)
endocarditis bacteriana previa.

Se recomienda vacuna del neumo-
coco, varicela y gripe (>6 m), asi como
la profilaxis pasiva frente al VRS con an-
ticuerpos monoclonales (palivizumab)
que deberia ser administrado a los niflos
menores de 2 afios y cardiopatia hemo-
dinamicamente significativa.

Post-cirugia, la aparicion de fiebre
entre la 2* y 3* semana de la interven-
ci6on tiene que hacernos sospechar un
sindrome postpericardiotomia.

Comunicacion interauricular (CIA)

Se puede sospechar ante la presencia
de un soplo sistélico en foco pulmonar y
un desdoblamiento fijo del 2°R.

Es una CC frecuente, aproximada-
mente un 7% de todas las CC. Es un
defecto en el septo interauricular que
permite el paso de sangre entre las dos
auriculas. Las consecuencias hemodina-
micas dependeran de la localizaciéon y
tamafio del defecto y de la asociaciéon
con otros defectos.

Clasificacion
* CIA ostium secundum: correspon-
de al 70% de todas las CIA, es mas
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Figura 3. Nifio de 10 afios con CIA. Car-
diomegalia con aumento del flujo pulmonar.

frecuente en mujeres y hay una re-
currencia familiar del 7-10%. Se lo-
caliza en la region de la fosa oval en
la parte central del septo. Se puede
asociar a CIA seno venoso y también
al prolapso de la valvula mitral.

* CIA seno venoso: 10% de las CIA.
Puede ser tipo superior, que se lo-
caliza en el septo interauricular por
debajo del orificio de la vena cava
superior y que se asocia a drenaje
venoso pulmonar anémalo parcial,
o también puede ser inferior (cerca
de la vena cava inferior).

* CIA ostium primum: localizada en
la base del septo interauricular, por
falta de union del septum primum
con los cojines endocardicos. Casi
siempre se asocia a anomalias en las
valvulas AV.

Fisiopatologia

El cortocircuito dependera del ta-
mano del defecto, de las resistencias
pulmonares y sistémicas y de la com-
pliance (o capacidad de distension)
del VD. Si la CIA es pequeiia, la presion
en la auricula izquierda (AI) es ligera-
mente superior a la de la derecha (AD)
y hay un paso de sangre continuo de
izqda.-dcha., mientras que si la CIA es
grande las presiones en ambas auriculas
son iguales y el grado de cortocircui-
to dependerd de la compliance del VD
comparada con la del VI. De esta for-
ma, se establece un flujo de sangre de
AI-AD-VD-circulacién pulmonar, y de
nuevo Al, con el consiguiente aumento
del flujo pulmonar.

Clinica

La CIA aislada no suele dar sintomas
en la infancia y el diagnostico suele ha-
cerse por la presencia de un soplo o de
un desdoblamiento fijo del 2R cardiaco.

Sin embargo, en los lactantes con
una CIA grande, puede haber un retraso
pondoestatural, bronquitis de repeticién
y sintomas de IC.

El soplo es eyectivo pulmonar de-
bido al hiperaflujo pulmonar y no al
paso a través de la CIA (dado que la
velocidad a este nivel es baja), y se de-
tectard en el 2° EII, sin frémito. Hay que
diferenciarlo del soplo de la estenosis
pulmonar valvular ligera-moderada,
que suele ser mas rudo y generalmente
de mayor intensidad. Suele haber un
desdoblamiento del 2R fijo, que no
varia con la respiracion. Si se ausculta
un soplo sistélico apical, sospechar una
insuficiencia mitral, que suele asociarse
a la CIA ostium primum.

Diagnostico

* ECG: puede ser normal en una CIA
pequefia o presentar un retraso de
la conduccién del VD. Suele haber
un patron de rsR’ en V1 (bloqueo
de rama derecha), tipico de la so-
brecarga de volumen del VD.

* Rx térax: en la CIA grande se ob-
serva una cardiomegalia a expensas
del borde derecho de la silueta car-
diaca que corresponde a la auricula
derecha, también puede haber una
prominencia del tronco de la arteria
pulmonar y un aumento de la vas-
cularizacién pulmonar (Fig. 3).

Figura 4. Eco-
Doppler-color. CIA
tipo ostium secun-
dum.

* Ecocardiograma-Doppler: es el mé-
todo de eleccion para el diagnosti-
co. Nos da informacién anatémica
(tamaio y localizacion) (Fig 4), asi
como funcional (grado de dilatacién
del VD, movimiento septal y presion
pulmonar). El plano subcostal es el
mas util para el diagndstico.

Tratamiento
Puede haber un cierre espontaneo

de la CIA si es inferior a 8 mm, con

una tasa de cierre que puede llegar al

70-80% antes de los 18 meses. Si es mds

grande o persiste después de los 18 me-

ses, dificilmente se cerrara.

Si se deja una CIA a su libre evolu-
cion podria dar lugar a HTP y taquia-
rritmias (fibrilacion auricular) a partir
de la 3* década de la vida.

;Cuando estara indicado cerrar una
CIA?

* Cuando hay un cortocircuito signi-
ficativo con un QP/QS >1,5 entre
los 3-5 afios de edad.

* Nifos con CIA y gran afectacién he-
modinamica se cerraran antes de los
3 afos.

Hay dos posibilidades de cierre: 1)
quirtrgico, mediante una sutura del
defecto o con un parche de pericardio,
bajo circulacién extracorpérea, o por
cirugia minimamente invasiva; y 2)
mediante cateterismo cardiaco inter-
vencionista colocando un dispositivo
para su cierre.

Eleccién del método para cierre: la
seleccion inicial sera mediante el ecocar-
diograma, valorando si la CIA esta cen-
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The'Séptal Occluder

Figura 5. Amplatzer para el cierre de la CIA.

trada en el septo, el tamafio, y si tiene
bordes adecuados para implantar el dis-
positivo, y en caso de dudas se realizara
un eco transesofagico que dard informa-
cién del tamaio de la auricula izquierda,
los bordes y localizacion exacta de la CIA.

El dispositivo mas usado en la ac-
tualidad es el Amplatzer (Fig. 5), que
consta de un doble disco de nitinol y
dacrén unido por un disco central. Las
ventajas de este método respecto a la
cirugia son que: no precisa esternoto-
mia, evita la circulacién extracorporea
y reduce el tiempo de hospitalizacién y
de interrupcién de la actividad del nifo.

En un estudio multicéntrico(!» de
29 centros de cardiologia pedidtrica,
comparan a 442 pacientes con cierre
percutaneo con dispositivo y 154 con
cierre quirtrgico (con tamano y carac-
teristicas similares del defecto) y obtie-
nen una tasa de cierre similar en ambos
grupos, siendo la estancia hospitalaria,
duracién del procedimiento y las com-
plicaciones (24% vs 7%), menores en
el grupo del cierre percutaneo.

Revisién y control pediétrico

La prevencion con palivizumab antes
del cierre no estara indicada, excepto en
los casos con gran afectacion hemodind-
mica que precisan tratamiento médico
antes de la correccién.

Posterior al cierre con dispositivo se
precisa tratamiento antiagregante y pro-
filaxis de endocarditis durante 6 meses.

Después de la cirugia hay que hacer
un control pedidtrico, aparte del cardio-
légico, para descartar complicaciones
como una arritmia o el sindrome post-
pericardiectomia, que se caracteriza por
dolor toracico con fiebre y puede acom-
pafiarse de derrame pericardico y pleural.
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Ductus (PDA)

Es patognomoénico del PDA la aus-
cultacion de un soplo continuo en region
infraclavicular izquierda y la palpacion de
unos pulsos saltones.

El ductus conecta el tronco de la
arteria pulmonar con la aorta descen-
dente por debajo de la arteria subclavia
izquierda (Fig. 6). En vida fetal, es una
conexién normal que lleva una gran
parte de la sangre desde el VD a la aorta
descendente, siendo solo un 10% del
flujo que sale del VD el que se dirige
al pulmoén. En el periodo postnatal,
ocurre el cierre del ductus, primero
de forma funcional, con oclusién de
la luz por protrusion de la intima, y
posteriormente el cierre definitivo, que
suele ocurrir entre los 20-30 dias de
vida, que da lugar al ligamento arte-
rioso. El término PDA se refiere a su
persistencia mas alld del periodo neo-
natal en RN a término. La incidencia
es del 5-10% de todas la CC y es mas
frecuente en nifias.

Fisiopatologia

Si el ductus es grande, cuando ba-
jan las resistencias pulmonares, hay un
cortocircuito de izquierda-derecha, en
sistole y diastole, desde la aorta hacia la
pulmonar, que provoca un hiperaflujo
pulmonar con el consiguiente aumen-
to de volumen y presion en auricula
izquierda y VI, que puede comportar
una IC izquierda con edema pulmonar.
En estos ductus grandes, puede ocurrir
que el hiperaflujo pulmonar impida la
regresién normal de la capa muscular
de las arterias pulmonares y se desarro-
lle una HTP por enfermedad vascular
pulmonar.

Figura 6. Anatomia del ductus.

Clinica
Dependera del tamafio del ductus y

de la relacién de resistencias pulmona-

res y sistémicas.

*  Ductus pequefio (<3 mm): habrd un
flujo restrictivo a través del ductus
con un aumento del flujo pulmo-
nar ligero. Se puede auscultar un
soplo sistdlico o continuo en el 2°
EII, regién infraclavicular izquierda,
que suele aparecer cuando bajan las
resistencias vasculares pulmonares.
El nifio suele estar asintomatico y
generalmente es derivado por soplo.

* Ductus moderado (entre 3-6 mm):
debido a un cortocircuito izqda.-
dcha. mds importante, puede haber
sintomas, como: taquipnea, difi-
cultades de alimentacién y retraso
ponderal. Se ausculta un soplo sis-
télico o continuo sistolico-diastolico
(soplo en maquinaria) en 2° EIl y
puede haber frémito. Los ruidos
cardiacos estan enmascarados por
el soplo. Es importante la palpacién
de los pulsos, que son tipicamente
“saltones” debido a la presion arte-
rial diferencial amplia, con diast6-
licas bajas debidas al robo hacia la
arteria pulmonar.

* Ductus grande (>6 mm): los lactan-
tes con gran cortocircuito presentan
clinica de IC izquierda debida a la
sobrecarga de cavidades izquierdas.
El edema pulmonar condiciona: ta-
quipnea, tiraje, dificultades de ali-
mentacion e infecciones respirato-
rias frecuentes. A la auscultacion, no
se detecta el soplo continuo, pero si
un soplo sistolico en foco pulmonar.
Suele haber el precordio activo y los
pulsos saltones con unaTA diastélica
baja.
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Diagnostico

* ECG: en el ductus grande hay un
crecimiento del VI con ondas R pro-
minentes, Q profundas y alteracio-
nes de la repolarizacién. También,
puede haber ondas P prominentes
por dilatacién de la auricula iz-
quierda.

*  Rx térax: se detecta una cardiomega-
lia a expensas del VI con hiperaflujo
pulmonar y en los casos de ductus
pequeio es normal.

* Ecocardiograma-Doppler: se puede
detectar el flujo del ductus sistdlico-
diastolico desde la aorta a la arteria
pulmonar (Fig. 7). También, se pue-
de apreciar el tamafo y la repercu-
sién sobre cavidades izquierdas (po-
demos medir la auricula izquierda
relacionada con la raiz A°, siendo
normal <1,3, y dilatacién severa
>2). Cuando el ductus es grande
habrd un aumento del didmetro
diastolico del VI y en la aorta se
podra ver una onda diastélica re-
trograda (por robo diastolico). Tam-
bién, podremos valorar la presion
en la arteria pulmonar midiendo
el gradiente pico sistélico del flujo
transductal.

* El cateterismo se reserva para los
casos en que se sospeche una HTP
o previo al cateterismo intervencio-
nista, para su cierre.

Tratamiento

El tratamiento del PDA sintomati-
co sera del cierre cuando se realice el
diagnostico. Si hay signos de IC, ini-
cialmente se puede hacer tratamiento
médico.

Se puede cerrar mediante cateteris-
mo intervencionista con colocacién de
un dispositivo (coil o Amplatzer), que
suele ser la técnica de eleccion en la
mayor parte de los centros. En general,
los coils se colocan en ductus peque-
nos (<4 mm) y los amplatzer en los
de >4 mm. Las ventajas son: evitar la
toracotomia y el tiempo de hospitali-
zacién. Las complicaciones son infre-
cuentes y pueden ser: la embolizacién
del dispositivo, la hemolisis, la estenosis
de la arteria pulmonar izquierda o la
obstruccién aértica por el amplatzer.
El cierre quirtrgico se reserva para los
pacientes por debajo de los 8 kg, con
IC y ductus grandes.

En un trabajo del 2010 en Corea('?),
valoran la clinica y evolucién del cierre
percutaneo del ductus en nifios < de
10 kg. De un total de 115 casos con
edad media de 8 m y peso medio de
7,8 kg, didmetro del ductus de 3 mm,
consiguen una oclusién completa en
el 98% de casos y solo 1 precisé ciru-
gia. Concluyen que la técnica percu-
tanea, realizada en centros con expe-
riencia, es eficaz y segura en menores

de 10 kg.

Control por el pediatra

En el postoperatorio inmediato, hay
que vigilar si aparece hematuria y en
este caso descartar hemolisis. Habra
que hacer profilaxis de la endocardi-
tis durante los 6 meses posteriores a
su cierre. Se deben vigilar las zonas de
la cicatriz quirurgica, o de puncién
(como la pérdida de pulso o el hema-
toma).

Cardiopatias con obstruccién
al flujo

Dentro de este grupo estan las CC que
cursan con obstruccion al flujo de salida
ventricular, y de ellas las mas frecuentes
son: la EP, laC° A°y la EA°.

Clinicamente, se pueden presentar
solo con la presencia de un soplo sis-
tolico y sin sintomas, en los casos de
estenosis ligeras. En los casos de obs-
truccion severa, pueden debutar en los
primeros dias de vida con ICC (EA® cri-
tica) o con hipoxemia (EP critica), que
pueden precisar una actuacion urgente
para abrir la valvula.

Figura 7. Ecocardio-
grama-Doppler del
ductus.

Estenosis pulmonar (EP)

La valvuloplastia por catéter balén es
la técnica de eleccion para el tratamiento
de la EP.

Puede ser valvular en que hay una
fusion de las comisuras de las valvas de
la valvula pulmonar que provoca una
obstruccion a la eyeccion del VD, en
ocasiones hay una vélvula displasica
(frecuente en el sindrome de Noonan).

Supravalvular (ramas pulmonares)
que se asocia al S. de Williams, Alagille,
Noonan.

Subvalvular o infundibular que es la
tipica del Fallot o asociada a CIV gran-
des.

Vamos a estudiar la EP valvular,
cuya prevalencia es del 8-12% de todas
las CC y a veces se presenta de forma
familiar.

Clinica

* EPligera: cuando la obstruccion es
leve, los nifos estan asintomaticos
y se detecta por la aparicién de un
soplo sistélico de tono rudo en foco
pulmonar, precedido de click. Sue-
len no progresar.

e EPmoderada: pueden presentar sin-
tomas como disnea o dolor toracico
con esfuerzo. Suelen aumentar con
la edad. También, se ausculta soplo
sistolico de mas intensidad y el 2P
del 2°R suele estar disminuido por
la restriccion de la movilidad valvu-
lar.

e EP severa: que cursa con sintomas
y con HVD. La EP critica del RN se
presenta con cianosis, hipoxemia,
acidosis y es una situacién de emer-
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gencia, pues precisa de la adminis-
tracion de PGE! para mantener el
ductus abierto hasta la realizacién
de una valvuloplastia.

Diagnéstico

* En el ECG puede haber una HVD.

*  Rx térax: prominencia del tronco de
la arteria pulmonar por dilataciéon
post-estendtica.

*  Ecocardio-Doppler: sirve para valorar
la valvula, el VD, la arteria pulmonar
y los gradientes de presion a través de
la valvula estenotica. Se clasifican las
EP segun los gradientes de Doppler,
valorados segun el gradiente pico o
maximo: EP ligera: <40 mmHg; EP
moderada: entre 40-60 mmHg; y EP
severa: >60 mmHg (Fig. 8A).

* El cateterismo se reserva solo para
los casos en que estd indicada la di-
latacion (valvuloplastia).

Tratamiento

Se aconseja profilaxis de endocardi-
tis infecciosa.

La indicacién para la realizacién de
una valvuloplastia con catéter balén
(Fig. 8B) por cateterismo intervencio-
nista sera cuando el gradiente pico por
Doppler sea superior a 60 mmHg.

Los resultados post-valvuloplastia
son excelentes y la insuficiencia pul-
monar secundaria suele ser leve y muy
bien tolerada.

La valvulotomia quirtrgica estara
indicada cuando hay una valvula pulmo-
nar muy displdsica (rigida y con irre-
gularidades) o cuando hay hipoplasia
del anillo.

Estenosis aértica valvular (EA°)

Es importante la deteccién de una val-
vula bicuspide A°, dado su caracter familiar
y su evolucion; ya que, en ocasiones, se
acompana de dilatacion A°y de insuficien-
cia A°.

Es una malformacioén de la valvu-
la adrtica que produce obstruccién
a la salida del flujo del VI. Incidencia
en la infancia del 3-6% de las CC. El
riesgo de recurrencia es del 3% si el
padre estd afecto y si es la madre, del
15%. La causa mas frecuente de EA® es
la valvula bictspide, que presenta unos
velos aorticos desiguales provocados por
la fusién o ausencia de una de las tres
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Figura 8. AEP valvular. A) Ecocardiograma-Doppler (corte paraesternal transversal). B) Catéter

de valvuloplastia.

valvas y que a veces se presenta como
una falsa comisura. Se estima que la bi-
cuspide se podria presentar en un 1-2%
de la poblaciéon y que aproximadamente
un 35% de ellos tienen algin miembro
en la familia que la presenta, afectando
mas a los hombres (4:1). Se considera
que la valvula adrtica bictspide es una
enfermedad de toda la aorta. La forma
de presentacién en los mas jovenes es
la insuficiencia A°. En estos casos, hay
un riesgo especial de presentar endo-
carditis, por lo que se precisa de una
adecuada profilaxis. También, se puede
presentar con EA° y en adultos jovenes
con dilatacién adrtica y riesgo de disec-
cién adrtica.

Es frecuente la asociacion a mds de
un tipo de obstruccién izquierda, espe-
cialmente la C°A°, la E. subadrtica y las
anomalias de la valvula mitral.

Fisiopatologia

En la mayoria de casos de EA; el
gasto cardiaco y la presién sistémica se
mantienen por el aumento de presién
sistolica del VI.

Puede haber una reduccion relativa
del flujo coronario debido a la hipertro-
fia del VI, hecho que puede ocasionar
isquemia con el ejercicio.

Clinica

* EA°critica del RN: puede ser severa
y presentarse con ICC y shock car-
diogénico en la 1* semana de vida
cuando se cierra el ductus, por la
incapacidad del VI para mantener
el gasto sistémico. Los pulsos son
débiles en las cuatro extremidades.

e [EA°del RN/lactante: se presenta
con la aparicién de un soplo sisto-

lico rudo eyectivo en el borde pa-
raesternal izquierdo y que irradia
hacia el cuello, a veces se ausculta
un click de apertura valvular. La
funcién cardiaca esta conservada y
no tienen sintomas. Suele aumen-
tar durante los primeros 6 meses,
por lo que precisan controles muy
periodicos.

e EA° del nifio mayor: no suele
presentar sintomas, aunque con
gradientes importantes podrian
presentar fatiga, dolor anginoso o
sincope con el esfuerzo. La ausculta-
cién detecta el click y el soplo rudo,
y en ocasiones se puede auscultar
un soplo diastélico de insuficiencia
A°. Puede detectarse un frémito en
regién supraesternal. Es importante
diagnosticar una bictuspide A°, dado
su cardcter familiar y la tendencia a
presentar insuficiencia A° y dilata-
ci6on de la raiz A°.

Diagnéstico

* ECG: en los casos leves es normal.
Cuando hay una obstruccién mas
severa, puede haber hipertrofia VI
y trastornos de repolarizacién (con
alteraciones de la onda T y ST).

* Ecocardiograma-Doppler: se puede
valorar la morfologia de la valvula,
valorar el grado de severidad y la
presencia de insuficiencia adrtica
(Fig. 9).

Con el Doppler se puede valorar el

gradiente maximo y medio de pre-

sién transvalvular y con ello clasifi-

car las estenosis:

— EA° ligera: gradiente maximo
<40 mmHg y gradiente medio
<20 mmHg.
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Figura 9. EA° severa. Eco-Doppler-color. A) Corte paraesternal transversal: valvula A° engro-
sada. B) Corte supraesternal: aceleracion del flujo A° con gradiente maximo de 78 mmHg.

— EA° moderada: gradiente maxi-
mo entre 40-60 mmHg y medio
25-40 mmHg.

— EA°severa: > a 60 mmHg medio
>45 mmHg

e Prueba de esfuerzo: puede estar
indicada en la EA® de grado mode-
rado, en jovenes que quieren hacer
ejercicio y estan asintomaticos, para
valorar si se presenta hipotension o
signos de isquemia durante el ejer-
cicio.

* Cateterismo: se hace previamente
a la valvuloplastia. Hay una buena
correlacién entre el gradiente por
cateterismo y el gradiente medio
estimado por Doppler.

Tratamiento

La profilaxis de la endocarditis es
importante, aunque la EA° sea de gra-
do ligero.

En las EA° leves a moderadas, se hace
un tratamiento conservador con segui-
miento ecocardiografico.

En EA° de grado moderado, se hace
un seguimiento para valorar la progre-
sion de la EA° o la aparicion de insufi-
ciencia A° o de una hipertrofia del VI. No
se aconsejan deportes de competicion,
aunque pueden hacer actividades de
caracter recreativo. Se podria hacer una
prueba de esfuerzo para valorar el riesgo.

Indicaciones de la valvuloplastia
percutéanea

Es el procedimiento de eleccién en
la mayoria de casos cuando hay una EA°
severa (gradiente pico >60 mmHg),
con resultados similares a la valvuloto-
mia quirtrgica. Hay muchos estudios
sobre la seguridad y efectividad de la
valvuloplastia en los lactantes, lo im-
portante es conseguir dilatar la valvula

sin provocar una insuficiencia adrtica
significativa.

En la EA° critica del RN se debe ini-
ciar tratamiento con PGEI para mante-
ner el ductus abierto, correccion de la
acidosis metabdlica y, si hay disfuncion
miocardica, dar inotrépicos (dopamina,
adrenalina); después, se procedera a la
valvuloplastia aortica.

Es interesante el trabajo de Reich y
cols.() en el que hace un seguimiento
(14,8 afios) de 269 casos de EA° trata-
dos con valvuloplastia, edad media 8
meses (30% < de 1 mes, 22% entre 1
mes y 1 aflo y 48% > 1 afio) y detecta
una IA° en el 22%, mortalidad 10,4%,
reestenosis 16,7% y necesidad de ci-
rugia en el 20,1%. En su experiencia,
detecta unos predictores de riesgo in-
dependientes, que son el anillo adrtico
pequefio, la valvula adrtica bicaspide y
la disfuncion del VI.

Valvulotomia quirdrgica

Estaria indicada en pacientes que
precisan agrandamiento del anillo A°,
reseccion sub-A° o supra-A°, o que tie-
nen un VI pequeno.

Recambio valvular

Se hace en los casos en que no ha
tenido éxito la valvuloplastia o la valvu-
lotomia, y tienen una EA° severa o hay
una insuficiencia A° significativa, asocia-
das a una dilatacién del VI o deterioro
de la funcién sistdlica.

Evolucion

En el trabajo de Eroglu y cols.(**),
valoran la evolucién de la EA® en 192
ninos, de edades entre 3 dias y 15 aios
(media 4,9 +/- 4,3), 48% de los cua-
les tenian bicuspide A°, y detecta que
en el seguimiento de 5 afios, 70 casos

con EA° ligera, el 28% evoluciona a
moderada y el 9% a severa; en los 44
casos de EA° moderada seguidos 3,7
anos, un 36% evoluciona a EA° severa,
con lo cual recomienda una evaluacion
cada 6 m.

Control por el pediatra

Conjuntamente con el cardiélogo.
Se derivard para valoracion en el caso
de sintomas de nueva aparicién, como
un sincope, una arritmia o un dolor
toracico.

Coartacién aértica (C°A°)

Es importante la palpacion del pulso
femoral al mismo tiempo que el axilar, para
poder detectar precozmente una C°A° neo-
natal y en las primeras semanas de vida.

La C°A° es una obstruccion de la A°
descendente en la confluencia del ist-
mo aortico y el ductus que causa una
obstruccion al flujo adrtico. También, en
ocasiones se acompana de un segmento
hipoplasico.

Suele estar provocada por una hiper-
trofia de la capa media en la zona pos-
terior de la aorta, que protuye hacia la
luz. Se denomina yuxtaductal por estar
en la zona del cierre del ductus.

La incidencia es del 6-8% de todas
las CC, y es 2 veces mas frecuente en el
sexo masculino que en el femenino. Es
frecuente en el S. de Turner. Se asocia
con la valvula adrtica bicuspide (30-
40%), y con otras CC como la CIV, duc-
tus, la E. subadrtica y la estenosis mitral.

Clinica y formas de presentacion
En vida fetal la circulacién a la A°

descendente se realiza desde el ductus

y, por tanto, la C°A° no dara alteracién

hemodinamica hasta después del naci-

miento, cuando se cierra el ductus. Hay
tres formas de presentacion:

a. C°A° neonatal: suele ser severa,
puede asociarse a una hipoplasia
del istmo A° y un gran ductus con
flujo de derecha a izquierda hacia
la A° descendente. Cuando el duc-
tus se hace restrictivo, el RN puede
presentar signos de shock, oliguria,
acidosis y distrés respiratorio, pue-
den no palparse los pulsos o haber
asimetria entre los axilares y femo-
rales. Es importante palpar al mismo
tiempo el pulso femoral y el axilar.
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Hay que tener en cuenta que en el
RN si el ductus es permeable podria
no existir una aceleraciéon de flujo
significativa y por tanto no haber
diferencia de pulsos en las extremi-
dades.

b. C°A°de presentacién a partir de las
3 semanas de vida: suele deberse a
la obstruccion aértica que se genera
después del cierre ductal, con creci-
miento de tejido ductal hacia la luz
A°. Habra una diferencia de pulsos
y TA entre los miembros superior
e inferior, signos de IC con: pali-
dez, mala perfusion, ritmo galope y
hepatomegalia. Habra que hacer el
diagnostico diferencial con sepsis o
bronquiolitis.

c. C°A° del nifio mayor: suelen ser
nifos o adolescentes asintomaticos
cuyo motivo de consulta ha sido
un soplo sistolico o una HTA. A la
exploracién, hay una asimetria de
pulsos y la HTA es en ambos bra-
zos, aunque si la subclavia izquierda
es distal a la C°A°, la HTA sera solo
en el brazo derecho. Una diferencia
>20 mmHg es significativa. El soplo
sistolico se ausculta en 2°-3° EIl y en
el area interescapular.

Diagnéstico

* ECG: en el RN y lactante con C°A°
severa se aprecia una HVD, y en ni-
Nos mayores puede ser N o HVL

*  Rx térax:lactantes con C°A° severa y
IC se aprecia una cardiomegalia con
congestién venosa pulmonar.

* Ecocardio-Doppler: diagnostica la
zona coartada y la severidad. Valo-
ra la hipoplasia del istmo y con el
Doppler continuo se puede valorar
la aceleracion del flujo en la zona
coartada y calcular el gradiente a
través de la C°A° . Las obstrucciones
severas muestran un patron de flu-
jo caracteristico con prolongacion
diastolica.

* Angio RMN: es recomendable cuan-
do la imagen ecocardiografica no es
concluyente para definir la aorta en
todo su trayecto. Permite valorar la
localizacion, la severidad y también
permite hacer una reconstruccion
tridimensional (Fig. 10).

* Angio-TAC: de alta calidad, puede
obtener las imdgenes con menos
tiempo, pero con irradiacion.
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Figura 10. Coartacioén adrtica. Angio-RMN.

Tratamiento

* Enlos RNy lactantes <3 meses con
C°A° severa, se hara tratamiento mé-
dico para estabilizar al paciente. En
los RN, se administrara PGE1 para
mantener el ductus abierto, agentes
inotropicos y correccion de la aci-
dosis. Una vez estabilizado el nifio,
se recomienda la cirugia (coartecto-
mia con reseccion del tejido ductal y
anastomosis término-terminal). La
angioplastia a través de cateterismo
intervencionista (angioplastia con
catéter-balén) debe considerarse en
los casos de pacientes criticos con IC
debida a disfuncién ventricular seve-
ra como puente para el tratamiento
quirargico®).
En la angioplastia, se coloca el ca-
téter balon en la zona coartada y se
hincha, lo que provoca una ruptura
de la capa intima y media adrtica
con posterior cicatrizacién.
Aunque hay controversia, la mayoria
de autores recomiendan la cirugia
en la C°A° nativa (ya que es mas
elevada la aparicién de aneurismas
y recoartaciones después de la dila-
tacion por catéter, especialmente en
lactantes menores de 3 meses) (7).

* En los lactantes y nifios entre los
4 meses y 5 afios, la reparacion
se hard con cirugia o angioplastia
segun la experiencia del centro, la
morfologia de la C°A° y la presencia
de lesiones asociadas. La angioplas-
tia podria ser adecuada si la lesién
es discreta y no hay hipoplasia del
arco adrtico.

Figura 11. Esquema de tetralogia de Fallot.

* En niflos mayores asintomaticos, la
indicacién para la reparacién inclu-
ye: 1) HTA en reposo o inducida por
el ejercicio; y 2) gradiente a través
de la C°A° >20 mmHg.

La angioplastia primaria es un méto-
do util y seguro para el tratamiento de
la C°A° en ninos mayores con lesiones
circunscritas, asi también en los casos
de recoartacién post-cirugia.

La colocacién de un “stent” después
de la angioplastia en la C°A° nativa o en
la recoartacion funciona como refuerzo
endovascular para dar soporte al seg-
mento A° dilatado. El stent disminuye
la estenosis y puede disminuir la inci-
dencia de aneurisma. No se aconseja en
ninos de menos de 25 kg.

Control por el pediatra

Es importante el control periodi-
co en el RN y lactante intervenido de
C°A°, especialmente buscando la asi-
metria de los pulsos, asi como el con-
trol de laTA, para poder detectar una
posible recoartacion. También, en RN
y lactante que presente lesiones resi-
duales o recoartacion, conviene hacer
un control pondoestatural exhaustivo,
asi como profilaxis de las infecciones
respiratorias.

Cardiopatias con cianosis

Tetralogia de Fallot

La cirugia reparadora electiva en el
lactante con Fallot se hace actualmente
en los 6 primeros meses de vida.
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La descripcién anatomica de la te-
tralogia de Fallot incluye: 1) estenosis
pulmonar; 2) CIV; 3) cabalgamiento
abrtico; y 4) HVD (Fig. 11).

La obstruccién del tracto de salida
pulmonar puede ser a varios niveles, in-
fundibular (50-75%), valvular (10%) y
ramas pulmonares hipoplasicas (50%).
La CIV suele ser grande y subadrtica,
siendo la aorta la que cabalga sobre ella.
Hay un 25% de casos que tienen arco
A° derecho. También son frecuentes las
anomalias coronarias.

Se asocia al sindrome de DiGeorge y
ala trisomia 21. Corresponde a un 10%
de todas las CC.

Fisiopatologia

Las consecuencias hemodindmicas
dependen del grado de obstruccion pul-
monar. Asi, si hay una EP leve, el flujo de
sangre ird de izquierda-derecha a través
de la CIV; mientras que, si hay una obs-
truccién importante a la salida del flujo
pulmonar, habra un flujo predominante
de dcha.-izqda. a través de la CIV, que
dard lugar a cianosis.

Clinica

Si la obstruccién pulmonar es se-
vera y el flujo pulmonar disminuido se
presentara en el RN con cianosis severa.

Si la obstruccion es moderada y el
flujo sistémico y pulmonar equilibrado,
se presentara con un soplo sistélico de
EP en el borde paraesternal alto y, si au-
menta la obstruccion, el soplo llega a
desaparecer. En ocasiones, hay un espas-
mo del infundibulo pulmonar, que pue-
de presentarse clinicamente en forma de
crisis hipoxicas, que se caracterizan por
episodios bruscos de cianosis intensa con
hiperventilacién y suelen acompanarse
de irritabilidad y llanto que puede acabar
en apnea o pérdida de conocimiento. Se
suelen dar en el lactante ciandtico y de
los 2 alos 4 meses de vida. Son mas fre-
cuentes a primera hora de la manana y
se pueden desencadenar con el llanto, la
defecaciéon o durante las comidas.

Si hay una obstrucciéon minima
pulmonar, se puede presentar con cier-
to hiperaflujo pulmonar por flujo de
izqda.-dcha (Fallot rosado).

Diagndstico
* ECG: se detecta una HVD, con R pro-
minentes yT+ enV,.

Figura 12. Ecocardiograma. A) Corte paraesternal transversal en que se aprecia el tronco de
la arteria pulmonar y ramas hipoplésicas. B) Corte subcostal en que se aprecia el cabalga-
miento A° sobre la CIV.

*  Rx tdrax: la forma clasica del cora-
z6n es la de forma de “zueco” por
una zona concava a nivel del tronco
de la arteria pulmonar. No hay car-
diomegalia y el flujo pulmonar es
normal o disminuido.

* Ecocardio-Doppler: localiza la CIV
y el cabalgamiento adrtico, grado de
severidad de la estenosis del tracto
de salida del VD (del anillo y el ta-
mano de las ramas), el arco A° y las
anomalias asociadas (Fig. 12).

* Cateterismo cardiaco: es util para
identificar la anatomia coronaria
y las caracteristicas periféricas del
arbol pulmonar.

Tratamiento

En RN con cianosis severa, se re-
quiere la administracion de PGE1 para
mantener el ductus abierto hasta realizar
el tratamiento adecuado.

Las crisis hipdxicas se trataran co-
giendo al lactante en brazos y doblando
las rodillas hacia el pecho para aumentar
la resistencia vascular periférica, oxige-
no nasal, sedacién con morfina IV y bo-
lus de liquidos para mejorar el llenado
del VD y flujo pulmonar. Se pueden dar
beta-bloqueantes (propranolol) que
puede relajar el tracto de salida del VD
que mejoraria el flujo pulmonar. Como
tratamiento profilictico, se recomienda
propranolol oral a dosis de 1-3 mg/
kg/dia.

Ante la aparicion de crisis hipdxicas,
estd indicada la cirugia paliativa (fistu-
la sistémico pulmonar) o reparadora si
tiene buena anatomia.

Cirugia: la eleccién del procedi-
miento quirurgico se realizara segtin la
presentacién clinica del paciente:

a. Procedimiento paliativo: con una
fistula sistémico pulmonar de “Bla-
lock-Taussig” que consiste en una
conexién entre la arteria subclavia
y la arteria pulmonar mediante un
conducto de goretex. Estaria indica-
da en los casos de RN con hipopla-
sia severa de la arteria pulmonar y
ramas para favorecer el crecimiento
de las ramas, en prematuros y tam-
bién en algunos casos de coronaria
anomala. Posteriormente, se realiza
la reparacion completa.

b. Cirugia correctora: actualmente la
mayoria de grupos tienden a rea-
lizar la reparacion completa a los
3-6 meses de edad. La correccién va
dirigida a aliviar la obstruccion del
tracto de salida del VD en todos sus
niveles. Si la anatomia es posible, se
intenta evitar el parche transanular
para preservar la funcion de la valvula
pulmonar. En el caso de que no se
pueda, se hara la correccién mediante
un parche transanular que amplia el
tracto de salida del VD y libera la EP

Reintervenciones tardias: algunos casos
de Fallot deben ser intervenidos por le-
siones residuales, la mas frecuente es
la insuficiencia pulmonar severa con
disfuncion del VD. Con el tiempo, estos
pacientes van a precisar un recambio de
la valvula pulmonar.

Control por el pediatra

* Siel lactante tiene una fistula sisté-
mico pulmonar estard indicado el
tratamiento antiagregante con acido
acetilsalicilico (7 mg/kg/dia).

* Hacer un control estrecho de los
lactantes con cianosis ante el riesgo
de presentar una crisis hipéxica.
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Remitir al cardidlogo si un nifio in-
tervenido de Fallot presenta arrit-
mia, o disnea o IC derecha de nueva
aparicion.

Los casos de Fallot intervenidos pue-
den participar en todos los deportes,
si no presentan “shunt” residual, no
presentan taquiarritmia auricular o
ventricular en una prueba de esfuer-
zo o holter y tengan la presién en
corazén derecho normal. Cuando
hay una sobrecarga de volumen del
VD con insuficiencia pulmonar im-
portante o hay una arritmia auricu-
lar o ventricular deberian hacer solo
deporte recreativo.

Comentarios generales a pediatras

Los pediatras asumiran la responsa-

bilidad junto a los cardidlogos pedia-
tricos de dar a los pacientes con car-
diopatia una atencion global, teniendo
en cuenta:

La alimentacién que sea flexible en
el horario y las tomas, ya que a ve-
ces el lactante con IC ingiere poca
cantidad y precisara fraccionar las
tomas y darlas mas frecuentemente,
con aportaciones caléricas anadidas.
También, se puede dar la alimenta-
cién con cuchara que tolerard mejor.
Prestar especial atencién a la inmu-
nizacién (gripe, neumococo, vari-
cela), asi como frente al VRS con
gammaglobulina (palivizumab),
cuando esté indicado. Su uso es
hospitalario y las recomendaciones
para la prevencion en pacientes con
CC las encontramos en la web de la
SECP(®),

Control frecuente del desarrollo
pondoestatural, dado que estos ni-
fos con IC y dificultades de alimen-
tacion presentan frecuentemente
retraso de peso y talla.

Prestar especial atencion a las infec-
ciones respiratorias, ya que pueden
descompensar al nifio con IC.
Tener en cuenta que el lactante con
anemia tolera peor su cardiopatia.
Apoyo psicologico: cuando se diag-
nostica una cardiopatia, los padres
suelen cambiar su trato hacia el nifio
y lactante generalmente dandoles
sobreproteccion. Es importante la
ayuda del pediatra para aconsejarles.
Cuidados postoperatorios respecto al
cuidado de las cicatrices y también
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estar alerta por si aparecen fiebre,
dolor tordcico o arritmias®).
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Puesta al dia del manejo de las principales car-
diopatias valorando tanto los aspectos médicos
mas novedosos, como los quirtrgicos. También,
es util la revision del ecocardiograma en la UCI
pediatrica.

— Pierpont ME, Basson CT, Benson DW,
et al. Genetic Basis for congenital heart
defects: current knowledge: A scienti-
fic statement from the American Heart
Association Congenital cardiac Defects
Committee, Council on Cardiovascular

Caso clinico

Lactante de 3 meses que acude al pediatra por tos de 3
dias de evolucién y rechazo del alimento. No refiere fiebre.

Antecedentes

RN a término con peso adecuado para la edad gestacional
(3.100 g). No antecedentes valorables durante el embarazo
ni familiares de cardiopatia. Ha presentado 2 episodios de
bronquiolitis tratados con broncodilatadores que no precisaron

ingreso hospitalario.

Anamnesis

La madre refiere que desde que tenfa 1 mes de vida le
nota la respiracion rapida, que suda y para de mamar varias

veces durante la toma.

Exploracion

Retraso ponderal (peso actual: 3.900 g). FR: 60/m, FC:
160/m, TA: 80/50 (brazo dcho.), TA: 75/ 40 (pierna dcha.),
pulsos femorales saltones, hepatomegalia: 2 cm.

AC: soplo sistélico-diastoélico en 2°-3° Ell. Auscultacion
pulmonar: sibilantes discretos en ambos campos pulmonares.

Pruebas complementarias
RX térax (Fig. 13).

ECG: ritmo sinusal a F 150/m sin arritmias. Ondas P
prominentes en D2-D3-VF. Patrén de QRS con ondas RS

Disease in the young: endorsed by the

American Academy of Pediatrics. Circu-

lation. 2007; 115: 3015-38.
Interesante estudio sobre las bases genéticas de
las cardiopatias, donde se puede encontrar un
algoritmo de su asociaciéon a cromosomopatias
y por otro lado un algoritmo extenso y practico
sobre las causas genéticas, asociaciones y carac-
teristicas clinicas de las principales cardiopatias.

- Eroglu AG, Babauglu K, Saltik L, et al.
Echocardiographic follow-up of con-

genital aortic valvular stenosis. Pediatr
Cardiol. 2006; 27(6): 713-9.
Muy interesante este trabajo sobre la evolucion de
278 casos con estenosis adrtica valvular en niflos.

- Protocolos en Cardiologia Pediatrica. So-
ciedad Espafiola de Cardiologia Pediatrica
y CC; 2010.

En la web de la SECP (http://www.secardioped.

org) se puede encontrar una actualizacion de las di-

versas cardiopatias y de los temas mads frecuentes re-

lacionados con la atencion del nifio con cardiopatia.

Figura 13.

de R amplias.

amplios desde V3 a V6 y en derivaciones inferiores predominio
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