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GENERALIDADES



ANATOMIA CARDIACA ]-

Claudia M. Stapper, MD

TOPOGRAFIA EXTERNA DEL CORAZON Y GRANDES VASOS

El corazén es el érgano central del aparato circulatorio y actia como bomba
aspirante e impelente del flujo sanguineo; es de forma trapezoidal, con su base en
la regién superior y el dpex dirigido hacia la izquierda, anterior e inferiormente;
se sittia en la regién anteroinferior del mediastino. Tiene 3 caras: una anterior o
esternocostal constituida en sus dos terceras partes por el ventriculo derecho y
un tercio por el ventriculo izquierdo, y en su parte superior la auricula derecha;
otra cara inferior o diafragmdtica formada por el ventriculo derecho e izquierdo
en su parte de contacto con el diafragma y por ultimo una cara posterior
formada en su mayor parte por la auricula y ventriculo izquierdo.

Presenta 2 surcos principales: el surco auriculoventricular que separa
transversalmente estas cavidades, define la base del corazén y contiene las
cuatro valvulas cardiacas y el surco interventricular que permite delimitar cada
ventriculo pues se localiza a nivel del tabique interventricular. La interseccién
del surco auriculoventricular, interventricular e interauricular conforma
la cruz del corazén que se encuentra en la cara inferior. En el lado derecho
del surco auriculoventricular se encuentra la arteria coronaria derecha y en
el lado izquierdo la arteria circunfleja. En el surco interventricular anterior
hace su recorrido la arteria descendente anterior y en el surco interventricular
posterior, la arteria descendente posterior que generalmente es rama de la
coronaria derecha.

El corazén tiene dos margenes: el agudo formado por la unién entre las
paredes libres anterior e inferior del ventriculo derecho y el obtuso formado por
la pared redondeada del ventriculo izquierdo.
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Pericardio

Es un saco fibroseroso que envuelve al corazén y el origen de los grandes vasos;
estd compuesto por dos capas: una visceral y una parietal, separadas por un
espacio virtual, la cavidad pericdrdica. El pericardio visceral es el epicardio
que se adhiere a las camaras cardiacas y a la adventicia de los grandes vasos
cerca de sus uniones cardiacas. El pericardio parietal es un saco fibroso que
aisla el corazén de los 6rganos tordcicos adyacentes. La superficie interna de
ambas capas estd limitada por una membrana serosa y lisa. Inferiormente,
el pericardio estd anclado al tendén central del diafragma. Dos ligamentos
pericardio-esternales fijan el pericardio anterior al esterndén. El pericardio
parietal recibe su suplencia sanguinea a través de ramas de la aorta, musculo-
frénica, pericardico-frénica y la mamaria interna. El drenaje linfitico se hace
en los nédulos linfaticos mediastinales anteroposteriores.

El pericardio estd inervado por nervios sensoriales y autonémicos; las fibras
parasimpadticas cursan el nervio vago, laringeo recurrente izquierdo y esofagico.
La inervacién simpatica proviene del primer ganglio dorsal, el ganglio estrellado
y los plexos cardiaco, diafragmdtico y aértico.

Normalmente una pequefa cantidad de liquido seroso estd presente en la
cavidad pericardica; en neonatos hay entre 1 a 5 mililitros y en adultos hasta
10 mi. El fluido pericérdico es un ultrafiltrado del plasma generado a partir del
epicardio.

GRANDES VASOS VENOSOS
Vena cava superior

Se origina de la uni6n de los dos troncos venosos braquiocefalicos o innominados
derecho e izquierdo; recibe el drenaje venoso de la cabeza, el cuello, la pared
tordcica y las extremidades superiores. La vena subclavia recibe el drenaje de
los brazos, y la vena yugular interna y externa de la cabeza y el cuello, las
cuales se unen para formar la vena innominada izquierda y derecha: otras
venas tributarias a la vena innominada derecha son: vena pericardico-frénica
derecha, vena mamaria interna, vena 4cigos. La vena innominada izquierda
que pasa por la region superior al arco adrtico recibe a lo largo de su recorrido
la vena hemidcigos, vena tiroidea anterior, la timica, la mamaria interna y
la pericardico-frénica. En el lado derecho, las venas innominadas izquierda
y derecha se unen para formar la vena cava superior la cual se conecta con
el aspecto superior de la auricula derecha. Existe un tronco linfitico mayor
también interconectado con la porcién supracardiaca de la circulacién venosa.
En la izquierda, después de ascender del abdomen, el conducto tordcico termina
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en la unién de la vena subclavia izquierda y la vena yugular interna izquierda.
En el lado derecho hay tres vasos linfaticos mayores: ducto linfitico subclavio,
ducto yugular derecho que entra la vena subclavia y la yugular interna o se unen
para formar el conducto linfitico derecho que se vacia en la vena innominada
derecha (figura 1).

Figura 1. Se puede apreciar el drenaje de las venas cavas en la auricula derecha, la implantacién de
la vélvula tricuspide respecto al apex del ventriculo derecho que es mas bajo en relacién a la mitral.
Los tractos de salida muestran una aorta posterior y una pulmonar anterior que se hace izquierda,
para ir a dar las ramas pulmonares que son posteriores respecto a la aorta ascendente.

Vena cava inferior

Recibe el drenaje venoso sistémico de las piernas, visceras retroperitoneales y
la circulacién portal; estd formada por la confluencia de la vena iliaca comtn
derecha e izquierda las cuales drenan las extremidades y 6rganos pélvicos. Esta
asciende dentro del retroperitoneo a la derecha tanto de la aorta abdominal
como de las vértebras, y recibe venas tributarias de las visceras retroperitoneales.
Por detras del higado, la vena hepética entra a la cava inferior, el drenaje
venoso procedente de las visceras intraperitoneales pasa a través del higado
por medio de la circulacién portal dentro de la vena cava inferior a través de las
venas hepdticas. Una vez atraviesa el diafragma, la cava inferior se convierte en
intrapericardica y se conecta al aspecto inferior derecho de la auricula derecha.

SECCION 1 5
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La vena cava inferior tiene una vélvula terminal: la vdlvula de Eustaquio que
en la vida fetal direcciona el flujo sanguineo preferencialmente hacia la auricula
izquierda.

Seno coronario

Es la porcién terminal de la vena coronaria mayor, se localiza en el surco
auriculoventricular izquierdo y desemboca en la region inferior de la auricula
derecha, entre el septo interauricular y el orificio de la vena cava inferior. Recibe
la vena coronaria mayor y las pequefias venas coronarias posteriores y medias;
también presenta una vélvula terminal o de Tebesio en su desembocadura en
la auricula derecha.

Venas pulmonares

Las venas pulmonares superior e inferior de cada pulmén se unen al aspecto
posterolateral de la auricula izquierda; las venas pulmonares inferiores de ambos
lados viajan en el aspecto inferior del correspondiente bronquio principal.
En contraste, las venas superiores de ambos lados cursan anteriormente el
bronquio respectivo en el hilio pulmonar y son anteriores también a las arterias
pulmonares de ambos lados.

CAMARAS CARDIACAS
Auricula derecha

Es la cdmara que forma el borde cardiaco lateral derecho. Tiene una forma
de pirdmide, con una porcién venosa lisa con direccién vertical dada por
la angulacién recta con que llegan las venas cavas superior e inferior y una
porcién trabecular conformada por el apéndice auricular con forma triangular
de base posterior que abraza la raiz adrtica. Esta ultima estd constituida por
los musculos pectineos, trabéculas finas y bien organizadas que se originan
perpendicularmente a la cresta terminal y cuya representacién externa es el
surco terminal, estructura que delimita cada una de las porciones (figura 2).

En la unién del surco terminal y la vena cava superior se encuentra el
nodo sinusal, estructura epicardica que constituye el marcapaso normal del
corazoén. La porcién septal de la auricula derecha tiene un segmento superior o
interauricular de mayor extensién y un segmento inferior o auriculoventricular
pequeiio conformado por la implantacién apical de la valva septal de la tricuspide
que permite a este nivel que la auricula derecha limite con el ventriculo
izquierdo. En la regién central del septo interauricular se localiza la fosa oval
constituida por una porcién muscular o limbo y una porcién membranosa o
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ldmina de la fosa oval, estructura importante durante la vida fetal por permitir
el flujo preferencial hacia las cavidades izquierdas para mantener un adecuado
desarrollo de la circulacién sistémica y de todos los 6rganos en este periodo de
la vida.

NS - Nodo sinusal

Fosa oval

Limbo de la fosa oval

Seno coronario

S-P= valvas septal y posterior
de la trictspide

Nodo auriculoventricular

Rama derecha de haz de His

Figura 2. Vista al remover la pared lateral de la auricula derecha. Se puede apreciar las venas cavas
superior e inferior (VCS-VCI), con el nodo sinusal (NS) en el sitio de desembocadura de la vena
cava superior. Se ve la fosa oval (1), y el limbo de la fosa oval (2), que genera un reborde que lo
circunscribe de arriba abajo y se encuentra enfrentado al drenaje de la vena cava inferior, cuyo
flujo es dirigido por la vélvula de Eustaquio. Se ve también el seno coronario (3), que junto con el
anillo de la vélvula trictspide (valvas P-S), generan un tridngulo en cuya base se encuentra el nodo
auriculaventricular (4), que da origen al haz de His, que entra en el ventriculo para dar sus ramas
ventricular derecha e izquierda. La valvula trictspide, se encuentra implantada en el anillo y tiene
multiples cuerdas que lo anclan al cuerpo del ventriculo derecho.

La fosa oval estd localizada anterior y superior al orificio de la vena cava inferior
y del seno coronario. En la regién inferior de ella, se encuentra el tendén de
Todaro, estructura subendocdrdica que estd constituida por la prolongacién
de las valvulas de Eustaquio y de Tebesio y que junto con la valva septal de la
tricispide y el orificio del seno coronario conforman el tridngulo de Koch, en

SECCION | 7
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cuyo dpex se encuentra localizado el nodo auriculoventricular, componente
importante del sistema de conduccidén eléctrica del corazoén.

Auricula izquierda

Ocupa una posicién posterior y media en el mediastino, se encuentra a la
izquierda de la auricula derecha y superior al ventriculo izquierdo. Tiene
una porcién venosa con un eje horizontal dado por la forma en que las venas
pulmonares entran a su aspecto posterolateral.

La porcién trabecular o auriculilla izquierda se extiende a los largo del surco
auriculoventricular por encima de la parte proximal de la arteria circunfleja
izquierda; tiene una forma digitiforme con una base estrecha, un borde
festoneado y abraza el tronco de la arteria pulmonar. Su musculatura pectinea
estd poco desarrollada y tiene una minima capacidad volumétrica. La pared
posterior de la auricula izquierda estd contigua al eséfago y a la aorta torédcica
o descendente.

Ventriculo derecho

Es la cavidad que permite que la sangre venosa sistémica procedente de la
aurfcula derecha sea eyectada a través de la vélvula pulmonar; estd situada
en la regién antero-derecha y constituye las dos terceras partes de la cara
estemocostal del corazoén (figura 3).

Tiene forma triangular, en su base se encuentran las vélvulas trictispide y
pulmonar y en la punta el dpex. Presenta 3 porciones: un tracto de entrada, que
se extiende desde el anillo de la vélvula tricispide hasta la implantacién del
musculo papilar anterior sobre la banda moderadora; una porcién trabeculada
que incluye la banda moderadora, la trabécula septomarginal en toda su
extension hasta su bifurcacién en forma de Y formando las bandas septal y
parietal y un tracto de salida o infundibulo subpulmonar que se ubica superior
a la bifurcacién de la trabécula septomarginal e inferior a la vdlvula pulmonar.

La cresta supraventricular es una estructura muscular que separa los anillos
de las valvula tricuspide y pulmonar; esta prominencia muscular soporta el anillo
de la valva anterior de la tricuspide. Existe otra prominencia muscular hacia la
region septal que es el musculo de Lancisi o musculo papilar tricuspideo medial.
El septum membranoso tiene como limites por el lado derecho: la porcién
septal de anillo tricuspideo, la cresta supraventricular y el tracto de entrada. La
pared del ventriculo derecho es de menor grosor y tiene trabeculacién irregular
lo que favorece que tenga una mayor capacidad volumétrica y sea una cdmara
de capacitancia (figura 4).
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Figura 3. Se puede apreciar la gran masa muscular que conforma las paredes del ventriculo izquierdo
y el ventriculo derecho, estando este adosado al ventriculo izquierdo, que es el que mantiene una
mayor masa muscular, por tener que soportar una poscarga (presién sistémica), mientras que el
ventriculo derecho funciona a presién baja y le permite tolerar sobrecarga de volumen en muy
buena forma.

Ventriculo izquierdo

Es la cdmara que permite que la sangre venosa pulmonar procedente de la
aurfcula izquierda sea eyectada a través de la valvula adrtica; se localiza en la
region pdstero-izquierda que forma el borde izquierdo del corazén; tiene una
forma eliptica. También consta de 3 porciones: el tracto de entrada, desde el anillo
mitral hasta la implantacién de los musculos papilares; una porcién trabecular a
continuacién de los papilares y de trabéculas finas y homogéneas y un tracto de
salida conformado por la valva anterior de la mitral y por el septo interventricular
en su region superior. Las paredes del ventriculo izquierdo son de mayor grosor
dado que es una cdmara diseflada para soportar presiones elevadas.

El septum membranoso estd localizado en el espacio triangular entre las
ctspides adrticas coronariana derecha y la no coronariana y el tracto de salida
ventricular izquierdo.

VALVULAS AURICULOVENTRICULARES

Valvula tricispide: constituida por tres valvas, anillo, cuerdas tendinosas
y tres o mds grupos de musculos papilares. Parte de la circunferencia anular
estd reforzada por el esqueleto fibroso en forma discontinua; y la restante
estd formada por la aposicién de endocardio y epicardio a nivel del surco
auriculoventricular.

SECCION | 9
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1. Porcién de entrada

2. Porcién trabeculada

3. Porcién de salida

4. Regién membranosa

5. Misculo papilar del cono
6. Haz de His

Figura 4. a. Al remover la pared lateral del ventriculo derecho, se aprecia la vélvula tricispide
(VT), que delimita el tracto de entrada de dicho ventriculo arriba (1) y abajo por la linea de
implantacién de las cuerdas tendineas de la vélvula. Justo por debajo de la cresta supraventricular
(C.S.), se encuentra la regién membranosa o perimembranosa (4), donde confluyen las tres regiones
que describiremos y que debe su nombre a ser una zona translicida no muscularizada. Por debajo de
la vélvula pulmonar (VP), se encuentra la regién infundibular (3) y la porcién restante trabecular
muscular (2), que es toda la zona trabecular muscularizada del cuerpo del ventriculo derecho,

b. Se puede ver la relacién de las estructuras anatdémicas correspondientes en el ventriculo
izquierdo, donde la regién perimembranosa (4) estd dada por la zona comprendida entre la cispide
adrtica donde emerge la coronaria derecha y la valva no coronariana.

Tiene tres valvas: la anterior, posterior y la septal y 3 comisuras: anteroseptal,
anteroposterior, posteroseptal. Cada comisura estd delineada por la insercién
de cuerdas tendinosas que salen de los musculos papilares adyacentes. Los
tres musculos papilares del ventriculo derecho son el anterior prominente, el
posteroinferior variable y el musculo papilar septal o del cono o musculo de
Lancisi. Hay maltiples cuerdas tendinosas que se ramifican y se interconectan.

Vélvula mitral: conformada por dos valvas, anillo, las comisuras, las cuerdas
tendinosas y los dos grupos de musculos papilares que son los responsables del

cierre normal. La totalidad de su anillo estd reforzado por el esqueleto fibroso
del corazén en forma continua. Consta de 2 valvas: la anterior y la posterior; 2

10
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comisuras: anterolateral y posteromedial y 2 grupos de musculos papilares: el
anterolateral y posteromedial. Cada musculo papilar recibe cuerdas de ambas
valvas.

VALVULAS SIGMOIDEAS

Viélvula pulmonar: estd localizada anterosuperiormente en el ventriculo
derecho, y a la izquierda de la vélvula adrtica; se encuentra adyacente al
esternén y a nivel del tercer cartilago costal. Tiene tres ctspides en forma de U o
semiluna, son simétricas, y estdn compuestas de un tejido membranoso delgado.
Reciben su nombre de acuerdo a su localizacién, asi: valvas contactantes
posteriores derecha e izquierda por su proximidad a las valvas coronarianas
derecha e izquierda de la aorta y valva anterior o no contactante. Cada valva
presenta, en la regién central un engrosamiento endocdrdico que garantiza la
coaptacién y que recibe el nombre de nodulo de Morgagni (figura 5).

VI

Ao Ascendente

Figura 5. Se puede ver el tracto de salida del ventriculo derecho (TSVD), que es anterior y derecho
respecto a la vdlvula adrtica, y se cruza hacia el lado izquierdo de dicha vélvula, para soportar la
valvula pulmonar, que es izquierda y algo posterior respecto a la valvula aértica, buscando el origen
de las ramas pulmonares, que son posteriores a la aorta ascendente.

SECCION | 11
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Vélvula aértica: estd anclada en la regién central del esqueleto fibroso, entre
los anillos mitral y trictspide.

Se localiza posterior y a la derecha de la vélvula pulmonar. Tiene tres
ctspides simétricas de tejido membranoso que reciben su nombre de acuerdo
a su localizacién y a la arteria coronaria, cuyo ostium se origina en el seno
de Valsalva adyacente; asi: valva coronariana derecha e izquierda, localizadas
anteriormente y valva no coronariana o posterior. Cada valva en la regién
central presenta un engrosamiento endocdrdico que garantiza una apropiada
coaptacién llamado nddulo de Arancio. Inmediatamente arriba del anillo
adrtico, la aorta ascendente presenta una dilatacién proximal que recibe el
nombre de raiz adrtica y en ella se localizan los senos de Valsalva en cuya regién
central estdn los ostium coronarios.

CIRCULACION CORONARIA

Las arterias coronarias se originan en sus correspondientes senos de Valsalva
derecho e izquierdo. Sus ostium tienden a ser elipticos. La arteria coronaria
derecha se origina perpendicularmente desde el seno de Valsalva derecho y la
arteria coronaria izquierda sale formando un dngulo agudo y viaja paralelo a la
pared del seno de Valsalva izquierdo.

Las arterias principales son: tronco coronario izquierdo que origina la arteria
descendente anterior y la circunfleja y la coronaria derecha. Las ramas de la
descendente anterior izquierda son llamadas diagonales, mientras que las ramas
de la circunfleja y de la coronaria derecha son llamadas marginales. Las arterias
perforantes septales representan ramas intramurales de las arterias descendente
anterior y posterior. Proximalmente, la coronaria derecha va entre el tronco
pulmonar y la auricula derecha y esta cubierta por la auriculilla derecha. Tejido
adiposo la cubre en el surco auriculoventricular derecho, su primera rama en el
60% de los individuos es la arteria conal. En el otro 40% esta arteria puede salir
independiente del seno adrtico derecho.

En el 70% de los individuos la coronaria derecha origina la arteria
descendente posterior y las ramas posterolaterales que nutren la pared libre
del ventriculo derecho, la pared inferoseptal del ventriculo izquierdo y el
musculo posteromedial papilar; por lo que se denomina dominancia coronaria
derecha. La arteria coronaria izquierda limita con el tronco pulmonar y la
auricula izquierda y estd cubierta por el apéndice auricular izquierdo. Es un
tronco principal corto, entre 8 y 12 mm. Se bifurca en dos ramas: la arteria
descendente anterior, que ocupa el surco interventricular anterior, dando las
ramas perforantes septales y diagonales.
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La arteria circunfleja termina generalmente mas alld del margen obtuso y nutre
la pared lateral del ventriculo izquierdo y el musculo papilar anterolateral.
En 10% de los casos suple la descendente posterior entonces patrén llamado
dominancia izquierda. E1 20% de los individuos tiene dominancia compartida.
La arteria del nédulo sinusal es rama de la coronaria derecha en 60% de los
corazones, la circunfleja en el 40%. La arteria nodal auriculoventricular sale
de la arteria dominante. La auriculoventricular del haz de His recibe suplencia
de la nodal auriculoventricular y de la primera perforante septal de la arteria
descendente anterior. La nutricién de las ramas izquierda y derecha estd dada
por las perforantes septales de las descendentes anterior y posterior.

La circulacién venosa del corazén estd formada por el sistema del seno
coronario, que recibe la vena cardiaca mayor, vena interventricular posterior,
vena coronaria derecha, venas de la cara lateral y posterior del ventriculo
izquierdo, vena de Marshal y vena infundibular. Existen ademds las venas
menores que se abren directamente a la cavidad auricular y a las venas de
Tebesio que son ain de menor calibre y van directamente de los fasciculos
musculares a las cavidades cardiacas.

SISTEMA DE CONDUCCION
Nodo sinusal

Constituido por un grupo de células especializadas que le permiten comandar
la actividad eléctrica del corazdn; es una estructura subepicdrdica localizada en
la auricula derecha, en la unién de la vena cava superior con el surco terminal;
tiene forma eliptica o en herradura.

Estd irrigado por la arteria nodal que en el 55% de los casos es rama de la
arteria coronaria derecha y en los restantes de la coronaria izquierda.

Tractos internodales: son vias de conduccién preferencial que permiten la
transmisién del impulso eléctrico entre el nodulo sinusal y el auriculoventricular,
segun su localizacién se denominan anterior, medio y posterior; histoldgicamente
no se diferencian del miocardio auricular.

Nodo auriculoventricular

Es un estructura conformada por células especializadas de conduccion;
localizada en la regién subendocirdica inferoseptal de la auricula derecha, en
el dpex del tridngulo de Koch conformado por el tendén de Todaro, la insercién
de la valva septal de la tricuspide y el orificio del seno coronario. Estd irrigado
en la mayoria de personas por una rama de la arteria coronaria derecha.
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Haz de His

Constituido por células especializadas de conduccién, inicia en la porcién
distal del nodo atrioventricular, con una porcién penetrante localizada en la
region superior del septo membranoso, posterior al anillo fibroso central y una
zona de ramificacién en la region interventricular del septo membranoso. La
rama derecha discurre intramiocdrdica, ubicindose en estrecha relacién con el
musculo papilar medial, llegando en su recorrido a la pared anterior a través
de la banda moderadora. La rama izquierda es subendocdrdica y se sitia en
la regi6n septal del tracto de salida, justo por debajo del seno de Valsalva no
coronariano; usualmente se bifurca en dos fasciculos: el anterosuperior y el
posteroinferior que se dirigen hacia las respectivas paredes ventriculares
izquierdas.

Inervacion

En términos generales, la inervacién cardiaca presenta algin grado de lateralidad,
pues los nervios simpdticos y vagales del lado derecho afectan principalmente
el nodo sinusal, mientras que los del lado izquierdo afectan mds el nodo
atrioventricular. Sin embargo, existe un grado importante de superposicién en
la inervacién que puede variar las respuestas en cada paciente.
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EMBRIOLOGIA CARDIACA 2

Claudia M. Stapper, MD

La formacién del sistema circulatorio y los componentes sanguineos se inician
en la mitad de la tercera semana de edad gestacional, cuando el creciente
nimero de células del embrién es incapaz de mantener su nutricién por
difusién. Dichos procesos, cardiogénesis y angiogénesis, se completan alrededor
de la séptima semana y son simultdneos con el desarrollo de la totalidad de los
o6rganos del futuro individuo; por tal razén, se considera un periodo de elevada
vulnerabilidad a la accién de teratégenos.

Se han identificado y mapeado los genes que regulan el desarrollo cardiaco y
ya se conocen algunas de las mutaciones que generan las cardiopatias congénitas;
entre ellos se mencionan: el gen NKX2.5 en el cromosoma 5q35 relacionado
con la formacién del septo interauricular y la conduccién auriculoventricular y
el gen TBX5 asociado con la formacién distal de las extremidades superiores, el
septo interauricular e interventricular.

El mesodermo origina las células de la placa cardiogénica y los angioblastos
que se disponen en forma de herradura en la porcién cefalica del disco
embrionario rodeando la placa neural. Posteriormente, van confluyendo para
formar un tubo a manera de arco que se ubica en posicion central y se extiende
a ambos lados del disco embrionario. Las primeras contracciones cardiacas son
evidentes alrededor del vigésimo dia postconcepcional.

El desarrollo cardiaco ocurre concomitantemente y estd estrechamente
relacionado con el desarrollo del sistema nervioso central, asi el rapido
crecimiento del futuro cerebro induce el plegamiento del embrién, desplazando
el drea cardiaca y la cavidad pericdrdica secuencialmente a las regiones cervical
y tordcica.

También se produce plegamiento lateral que lleva los tubos endoteliales
a fusionarse dando origen al tubo cardiaco, que recibe sangre venosa por su
porcién caudal y bombea a través del primer arco adrtico a la aorta dorsal.
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Hacia el dia 23, el tubo cardiaco ya ubicado en el térax presenta 5 segmentos mds
o menos bien definidos que en orden descendente son: el tronco arterial, el bulbo
cardiaco, el ventriculo primitivo, la auricula primitiva y el seno venoso, de los
cuales se originaran todas las estructuras del corazén maduro (figura 1).

Tubo recto Asa cardiaca

A

Rojo- Auriculas primitivas
Amarillo- Ventriculas primitivas
Azul- Vasos primitivos o tronco comun

Figura 1. Plegamiento del tubo cardiaco: a. Tubo recto: se aprecian en colores, las tres porciones
principales que van a conformar los grandes vasos (amarillo), los ventriculos (azul) y las auriculas
y grandes venas cardiacas (rojo). En esta imagen se puede ver la forma del tubo recto, que se va
plegando sobre si mismo, para adquirir los ventriculos una posicién inferior, y las auriculas una
posicién superior y posterior, situdndose finalmente los grandes vasos anteriores, los ventriculos
inferiores, y las auriculas posteriores, diferencidndose cada una en las estructuras descritas.
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El tubo cardiaco proximal inicia su plegamiento en sentido caudal hacia la
derecha y anteriormente, en tanto que la porcién distal lo hace en sentido
dorsal y cefélico del lado izquierdo; esto constituye la fase de asa cardiaca y es
evidente hacia el dia 28.

Las porciones distales se fusionan e introducen en la cavidad pericardica
originando la auricula primitiva, cuyo desarrollo y septacién ulterior originardn
las auriculas derecha e izquierda. Entre esta regién y el ventriculo primitivo
se observa una regién estrecha o canal auriculoventricular que permitird
la formacién de los tractos de entrada de cada ventriculo, las vélvulas
auriculoventriculares y la porcién inferior del septo interaricular; el bulbo
cardfaco distal dard origen a la porcién trabeculada del VD; y la porcién
proximal o cono arterial dard origen al tracto de salida de ambos ventriculos
y finalmente el tronco arterioso dard origen a la aorta ascendente y el tronco
pulmonar.

El surco bulboventricular delimita el agujero interventricular primario y el
foramen bulboventricular es la comunicacidon que existe entre el bulbo cardiaco
y el ventriculo primitivo. Una vez concluida la formacién del asa cardiaca, se
inicia la formacién de las trabéculas primitivas, proximal y distal al agujero
interventricular primario (figura 2).

Auricula derecha el

" ’Aurietla izquierda (Al)

Canal A-V
Cojin endocérdico

Foramen
interventricular

Ventriculo izquierdo

Ventriculo derecho

Septo interventricular

Figura 2. Corte de la regién auriculoventricular: se muestra en la porcién central, el canal auricula
ventricular primitivo, con sus cojines endocédrdicos, el septo interventricular e interauricular
primitivo.
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Hacia el final de la 45 semana se evidencian 3 sistemas venosos en el embridn:
el umbilical, el vitelino y el cardinal. De cada lado del embrién existe una o dos
venas de cada sistema, que confluyen en el seno venoso derecho e izquierdo
respectivamente.

Inicialmente la comunicacidn entre el seno venoso y la auricula primitiva es
amplia pero progresivamente se reduce de tamafio conforme pierde importancia
la prolongacién izquierda por obliteracién de la vena umbilical derecha y
onfalomesentérica izquierda hacia el final de la 53 semana, a la 10?2 semana
se oblitera la vena cardinal comtn izquierda y por lo tanto la prolongacién
izquierda se reduce a la vena oblicua de la Al y el seno coronario.

La prolongacién derecha del seno venoso se incorpora a la AD formando
la parte lisa de esta, su orificio el orificio sino auricular constituye las vélvulas
venosas derecha e izquierda, que se fusionan para dar origen al septum spurium,
que, junto a la valvula izquierda, se fusiona con el tabique auricular, quedando
asi la valvula venosa derecha cuya porcién superior desaparece por completo
y la inferior da origen a la vélvula de la VCI y del seno coronario. Los tabiques
cardfacos se forman principalmente entre los dias 27 y 37, cuando el embrién
pasade 5 mma 17 mm.

Al final de la 4~ semana se inicia la formacién de una cresta en la auricula
primitiva, el septum primum que se dirige caudalmente en busca de las
almohadillas endocdrdicas auriculoventriculares, dejando una comunicacién a
nivel del canal Ay el ostium primum, el cojinete endocardico prolifera paralelo
al septum primum y ocluye el ostium primum, pero se producen fenestraciones
coalescentes en la porcién superior del septum primum que dan origen al ostium
secundum. La fusién del seno venoso da origen al septum secundum, el cual
se fusiona con el septum spurium, sin completar la septacién de la auricula,
dejando asi el foramen oval. Entre tanto la porcién remanente del septum
primum constituye la valvula del agujero oval.

La auricula izquierda continua creciendo y de su pared posterior se origina
la vena pulmonar comun que va a fusionarse con las venas provenientes de los
primordios pulmonares, posteriormente se forman mds ramas venosas que se
incorporan a la Al y dan origen a la porcién lisa de la misma (figura 3).

Los cojinetes endocdrdicos auriculoventriculares superior e inferior
proliferan hasta fusionarse hacia el final de la 5 semana dejando asi el canal
AV dividido en orificio AV derecho e izquierdo, los orificios estdn rodeados por
pliegues de tejido mesenquimal que proliferan hasta dar origen a las valvulas
AV que quedan unidas al ventriculo inicialmente con cordones musculares
que degeneran y se convierten en tejido fibroso anclado a trabéculas que
posteriormente daran origen a los musculos papilares.
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Al final de la 52 semana se forman los rebordes superior derecho e inferior
izquierdo de la regién truncal que proliferan distalmente en sentidos opuestos
hasta encontrarse y fusionarse, dando origen al tabique aortopulmonar en forma
de espiral, al mismo tiempo se forman tumefacciones en la regién dorsal derecha
y ventral izquierda del cono arterial que se fusionardn con los rebordes del
tronco para completar la formacién del infundibulo, finalmente los ventriculos
en crecimiento empiezan a formar el tabique ventricular que se fusiona al
finalizar la fusién del conotronco con la proliferacién de la almohadilla inferior,
que da origen a la porcién membranosa del septum.

Septum secundum Septum primum

Ostium secundaria

Ostium primum

Canal AV

Cojines endocérdicos

Septo interatrial

Figura 3. Conformacién del septo auricular, donde se forma primero el septo primum, se reabsorben
células centrales para dar el ostium secundum, y posteriormente el septo secundum, que va a dar
el limbo de la fosa oval, y el foramen oval en la forma mostrada. Abajo el ostium primum como
remanente del septo primum, y los cojines endocérdicos del canal auriculoventricular.

El desarrollo del sistema arterial se lleva a cabo concomitantemente con la
formacién de cada uno de los 6 arcos branquiales entre la 4® y 52 semana, se
denominan arcos aérticos y se originan en el saco adrtico, porcién distal del
tronco arterial; estos arcos se fusionan y dan origen a las aortas dorsales que a
su vez se fusionan caudalmente y originan una tnica aorta dorsal (figura 4).

Cada uno de los 6 arcos adrticos evoluciona en forma diferente asi: en el
embrién de 27 dias el primer arco ha desaparecido y deja como unico remanente
la arteria maxilar; el segundo también desaparece dejando como remanentes las
arterias infrahioidea y la arteria del musculo del estribo. El tercer arco aértico
origina el tronco braquiocefalico y la porcién proximal de la cardtida primitiva;
el cuarto originara la porcién proximal de la subclavia derecha y una porcién
del cayado adrtico entre la cardtida la subclavia.

SECCION | 19

booksmedicos.org



) 1

Cardiologia pediatrica practica

1. Aorta ascendente distal

2. Aorta ascendente proximal

3. Tracto salida VD.

4. Valva no coronaria aértica

5. Valva coronaria izquierda

6. Valva coronaria derecha

7. Valva pulmonar coronariana izquierda
8. Valva pulmonar no coronariana

9. Valva pulmonar coronariana derecha

Figura 4. Torsién del tronco arterial: Se aprecia la salida de la aorta ascendente que inicialmente
es posterior y luego se hace anterior y superior, respecto a la pulmonar que es anterior y derecha,
luego se hace izquierda y posterior buscando los hilios pulmonares. Las vélvulas adrtica y pulmonar,
se sittian en el recorrido de estos tubos primitivos para formar las sigmoideas en el futuro.

El quinto involuciona y el sexto arco da origen a las arterias pulmonares, del
lado derecho pierde su conexi6n con la aorta dorsal en tanto que en el lado
izquierdo ésta permanece constituyendo el ligamento arterioso (figura 5).

El sistema venoso inicialmente simétrico formado por las venas cardinales
comunes, venas umbilicales y onfolomesentéricas gradualmente va adquiriendo
dominancia derecha en la medida que se forman el higado y sus sinusoides
dando origen a los conductos hepato-cardiacos derecho e izquierdo; este ultimo
involuciona en la medida que lo hace el seno venoso izquierdo; el derecho da
origen a la porcién hepética de la VCI. La vena umbilical contintia patente
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hasta el momento del nacimiento cuando se oblitera y da origen al ligamento
redondo y el ligamento venoso.

Figura 5. Vasos del cuello. En los tres esquemas, se muestra cémo los arcos adrticos primitivos, se
van reabsorbiendo y conformando, hasta dar finalmente el arco adrtico, con los vasos del cuello, en
la forma en que muestra la secuencia.
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DETERMINACION DEL 3
SITUS VISCEROATRIAL

Miguel Ronderos Dumit, MD

DETERMINACION DEL SITUS VISCEROATRIAL

Se ha propuesto un sistema de nomenclatura que ha mostrado ser util en el
estudio y comprensién de las cardiopatias congénitas en general. Se basa en
un andlisis de los segmentos cardiacos y su relacién con las demads visceras del
cuerpo.

A. Situs solitus
B. Situs inverso
C. Situs ambiguo.

A. Situs solitus: situaciéon general normal de las visceras y el corazén. Dentro
de la ordenacién normal del cuerpo, se tiene una lateralidad definida derecha
e izquierda.
Las caracteristicas del hemicuerpo derecho son:

Lébulo mayor del higado

Vena cava inferior

Pulmon trilobulado

Bronquio derecho y epiarterial (la arteria pulmonar derecha pasa entre los

bronquios lobares superior y medio)

Auricula morfolégicamente derecha (base de implantacién amplia, forma

triangular con bordes lisos (dedo de guante) (figura 1).
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Figura 1. Situs solitus: Se pueden ver las caracteristicas del pulmén derecho que tiene tres 16bulos,
el bronquio fuente derecho que se bifurca pronto. El 16bulo mayor del higado (H) situado a la
derecha y la morfologia de las orejuelas (OD y OI) de cada auricula. La vena cava inferior (VCI)
situada a la derecha.

Caracteristicas del hemicuerpo izquierdo:

* Camara gastrica

* Bazo

*  Pulmén bilobulado

* Bronquio izquierdo largo e hipoarterial (la rama de la arteria pulmonar
izquierda pasa por encima de dicho bronquio)

+ Orejuela de morfologia izquierda (base de implantacién angosta, borde
festonado)

B. Situs inversus: cuando el cuadro descrito anteriormente se presenta
como imagen en espejo (figura 2). En un alto porcentaje de casos hay patologia
cardiaca asociada a este ordenamiento general.

C. Situs ambiguo: se presenta cuando se pierde la asimetrfa normal,
tendiendo los arponas a presentar una simetrfa ya sea derecha o izquierda

(figura 3). Esta situacién siempre es patoldgica y generalmente se acompaia de
multiples malformaciones complejas.
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D I D

I
gc

Figura 2. Situs inverso total: esta situacién es la imagen en espejo del situs solitus, donde todas las
estructuras se encuentran en relacién completamente opuesta a la situacién normal.

ISOMERISMO DERECHO ISOMERISMO IZQUIERDO
[ ‘t I -

Figura 3. Isomerismo derecho: en esta situacién los dos hemicuerpos son de morfologia derecha,
tanto los pulmones y sus bronquios, como las orejuelas de las auriculas, con un higado (H) central.
En el isomerismo izquierdo, la situacién muestra dos hemicuerpos de morfologia izquierda.

y 4
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DETERMINACION DE LA SITUACION ATRIOVENTRICULAR Y
VENTRICULOARTERIAL

En la conexién auriculoventricular o atrioventricular concordante, la auricula
morfolégicamente derecha conecta con un ventriculo de morfologia derecho.
La conexidn serd discordante si la auricula morfolégicamente derecha conecta
con un ventriculo de morfologia izquierda y la auricula izquierda con un
ventriculo derecho. La situacién ambigua se aplica cuando las auriculas tienen
una morfologia dificil de precisar; la doble entrada se aplica cuando las auriculas
estdn conectadas en més de un 50% de cada uno con un solo ventriculo.

Tipos de conexidn atrioventricular:

¢ Concordante

¢ Discordante

* Ambigua

+  Doble entrada ventricular

e Ausencia de conexién atrioventricular.

La conexién de los ventriculos con los grandes vasos normal se llama
concordante; cuando el ventriculo derecho conecta con la aorta y el izquierdo
con la arteria pulmonar se llama discordante y es propio de la transposicién de
grandes vasos. Serd una doble salida cuando mds del 50% de cada vaso sale
de un solo ventriculo. Se llama salida tnica cuando hay atresia o ausencia de
alguno de los grandes vasos en presencia de CIV.

Tipos de conexién ventriculoarterial

*  Concordante

e Discordante

+ Doble salida ventricular
+  Salida unica ventricular.
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Miguel Ronderos Dumit, MD

Circulacion fetal

Los conocimientos que se tienen actualmente en esta materia son derivados, en
su gran mayoria, del estudio de la oveja.

Durante la gestacién, se van dando una serie de cambios adaptativos a las
necesidades del organismo y preparatorios a su vez para el nacimiento.

En el feto, la oxigenacidn se realiza en la placenta, saliendo sangre oxigenada
por las venas umbilicales con PO, entre 32 y 35 TORR y 80% de saturacion,
cuando la madre se encuentra respirando aire ambiente.

La vena cava inferior (VCI) que recoge la sangre del hemicuerpo inferior,
venas portas umbilicales, contribuye en un 65 a 70% del retorno venoso total.
La vélvula de Eustaquio dirige el flujo de la VCI hacia el foramen oval, pasando
aproximadamente 25% del retorno venoso total (PO, de 28 a 30; Sat 70%); se
mezcla en la Al con el flujo de las venas pulmonares que contribuyen en un
8% del gasto total, bajando la PO, en esta cdmara a 26- 28 Torr y Sat 65%; esta
sangre estd distribuida por el VI al circuito coronario, miembros superiores y
cerebro.

El retorno de la VCS tiene PO, de 12 a 14 y Sat del 40%; contribuye en
22 a 25% del retorno venoso total del corazén. La mayoria de este flujo pasa
al ventriculo derecho por la vélvula tricispide uniéndose a parte de la sangre
que viene de la VCI dando PO, muy bajo (16 a 18 Torr y Sat 50 a 55%).
Solo una pequefia porcién va a los pulmones, pero la gran mayoria pasa por el
ductus arterioso a la aorta descendente y a la placenta para ser nuevamente
oxigenada.
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EOEANATTR

Prenatal

Volumen sanguineo. Postnatal

Figura 1. La situacién prenatal y postnatal estd determinada por el cambio de la placenta por el
pulmén del recién nacido, como érgano de oxigenacién. Esto conlleva un aumento en la presién
en la auricula izquierda, con caida de las presiones en el circuito pulmonar y el ventriculo derecho.
Como consecuencia, se cierra funcionalmente el foramen oval y el ductus arterioso.

Circulacién postnatal

Hay un cambio drastico del neonato, para ajustar los mecanismos indispensables
que aseguren una modificacién en el 6rgano responsable de la oxigenacién
(de placenta a pulmdn). Estos mecanismos, en la secuencia en que se van
sucediendo, son los siguientes:

a. Interrupcién del flujo del cordén: esto conlleva la desaparicién del circuito
placentario, que acapara el 40% del gasto cardiaco combinado fetal.
Disminuye también el retorno venoso por la VCI con el consecuente cierre
del ductus venoso en 3 a 7 dias. Ademads, la desaparicién de este circuito de
bajas resistencias, condiciona una evaluacién de las resistencias sistémicas
vasculares. Esta elevacion de las resistencias vasculares se ve compensada
por la disminucién de la resistencia vascular pulmonar.
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Expansién pulmonar que interpone en la circulacién otro circuito de bajas
resistencias, que va a captar el gasto del VD con disminucién derecha-
izquierda, del flujo por el ductus arterioso.

Cierre del foramen oval: por la disminucién del retorno venoso por la vena
cava inferior, que es el principal factor para mantener abierto el formen oval

(derecha-izquierda) y ademds por el aumento del flujo a la Al proveniente
del pulmoén que eleva la presion de esta auricula (izquierda). De esta forma
se crea un gradiente entre las dos auriculas a favor de la Al, lo que hace que
se presione el septo de izquierda a derecha cerrando el foramen oval.

Cierre del ductus arterioso: el aumento de la FO, arterial es el principal
factor; se presenta un cierre funcional por contraccién de la musculatura
ductal en las primeras 10 a 15 horas; pero puede abrirse nuevamente si
baja la PO, arterial por alguna razén. El cierre anatdmico se presenta de
10 a 21 dias; en prematuros ese mecanismo, como son las bradiquininas y
prostaglandinas, al ser destruidas en el pulmén no pueden ejercer su efecto
vasodilatador ductal.

Circulacién pulmonar: las resistencias vasculares pulmonares son tan
altas en el feto que permiten unicamente 8% del gasto que pase por su
vasculatura. Hay una clara caida con la expansién pulmonar, pero éstas
siguen disminuyendo en las 6 a 8 semanas siguientes, aun muy por debajo
del estado postnatal inmediato. Se relaciona en forma directa la expansién
vascular pulmonar con la expansién al O,
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HISTORIA CLINICA EN EL 5
PACIENTE CARDIOPATA

Miguel Ronderos Dumit, MD

Los motivos de consulta mas frecuentes en consulta externa suelen ser: soplo
cardfaco, dolor precordial, palpitaciones o sincope. En algunas circunstancias
el motivo de consulta puede estar combinado como el caso de un soplo y
sincope o dolor precordial y palpitaciones. En capitulos posteriores se tratara
cada una de estas razones de consulta, para ser ampliada durante la anamnesis,
que debe ser especifica a la situacién por la cual el paciente asiste. Se debe ser
lo més objetivo posible al recoger y averiguar los sintomas, en la medida posible
interrogar directamente al paciente, quien tiene informacién mds precisa y
consistente que los padres.

Antecedentes
Dentro de los antecedentes personales y familiares se debe dar importancia a:

1. Antecedentes malformativos: Haciendo énfasis en el sistema urinario,
malformaciones a otros niveles como apéndice preauricular, dedos
supernumerarios u otro tipo de lesiones similares al igual que alteraciones
en genitales. La facies dismoérfica dificil de filiar en un sindrome especifico
debe llamar la atencién respecto a posibles problemas adicionales. Se debe
reconocer el fenotipo del 22ql 1 o Cach 22, que es caracteristico y se asocia
a lesiones congénitas cardiacas, en el tracto de salida de los ventriculos.

2. Riesgo de enfermedad arteriosclerética familiar: Se debe investigar
infarto en parientes cercanos (primera y segunda linea), accidentes
cerebrovasculares, cirugias de corazén o revascularizacién miocérdica,
cambios valvulares etc., haciendo énfasis en cudntos familiares se han visto
afectados por este evento, el grado de parentesco, y la edad a la que sufrieron
el problema. Igualmente insistir en antecedentes de hipercolesterolemia
familiar, o hipertensién arterial en los padres. Muerte subita asociada o no
a sordera. Obesidad, diabetes e hiperuricemia.
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Examen fisico

El examen fisico debe ir dirigido al sistema cardiovascular, sistemas relacionados
y afectados secundariamente por éste. Respecto a los signos vitales es muy
importante la toma de tensién arterial y compararla con el percentil para peso
y edad; se debe tomar tensién arterial en los cuatro miembros y principalmente
en pacientes con sospecha y en control POP de coartacién de aorta; en estos
casos se debe mirar el gradiente sistdlico de tensién entre miembros superiores
y miembros inferiores, tomando la TA con los mangos adecuados, que deben
cubrir 2/3 partes del miembro donde se realiza la toma tensional. La FC y la
presencia o no de arritmias durante la toma. Se deben palpar los pulsos en las
cuatro extremidades en forma simétrica y simultdnea asi: miembros superiores
(radial) y miembros inferiores (pedio y tibial posterior); se debe anotar retardo
en la aparicién del pulso o asimetria en los mismos. Es conocida la dificultad de
tomar pulso pedio y tibial posterior en recién nacidos y lactantes menores, por
lo que se debe ser cuidadoso y paciente en su busqueda.

La palpacién abdominal debe buscar el l6bulo mayor del higado que
usualmente es derecho en caso de situs solitus, aunque puede ser central o
izquierdo por lo que nos debemos apoyar en la percusién. Se debe anotar
cuantos centimetros por debajo del reborde costal se encuentra el l6bulo mayor
del higado, si éste es pulsitil o no, si el borde es duro y su localizacién. En
térax, anotar si existe o no polipnea y/o dificultad respiratoria; en la palpacién
cardiaca es importante detectar hiperquinesia (movimiento amplio) o hiper-
dinamia (impulso ventricular fuerte) bien del VD o del VI, siendo la primera
(hiperquinesia) indicativa de sobrecarga de volumen y la segunda de sobrecarga
de presién.

Se debe palpar el cuello en busca de frémitos; en caso de estar presente en
la horquilla supraesternal puede tratarse de una estenosis pulmonar o aértica,
siendo caracteristica de la segunda su irradiacion a carétidas. La auscultacién
cardiaca debe tener una secuencia y se debe tener en cuenta primero el ritmo
cardiaco, anotar presencia o no de arritmias, relativa frecuencia de las mismas
y si se transmiten o no al pulso. Recordar que la arritmia respiratoria es normal
a la auscultacién (bradicardia con inspiracién y taquicardia con expiracién).
Luego es recomendable seguir el sentido inverso del flujo interrogando primero
el foco adrtico y accesorio adrtico en la base, posteriormente el foco mitral,
luego el foco pulmonar y el foco tricuspideo anotando la presencia o no de soplos
indicando si son sistdlicos o diastélicos, si son eyectivos o de regurgitacién, su
intensidad debe estar graduada de 1 a 6 y las caracteristicas del ruido, si es de
alta frecuencia o de baja frecuencia al igual que la forma de irradiacién del soplo.
Serd un soplo GI cuando es dificilmente audible, G II audible claramente pero
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5 / Historia clinica en el paciente cardiopata

de baja intensidad, GIII claramente audible pero sin frémito y presente en uno
o mas focos, G IV frémito débil palpable, con soplo fuerte en mas de un foco;
G V frémito claramente detectable con soplo fuerte, G VI audible en todos los
focos incluso a distancia sin necesidad del fonendoscopio. Se considera que un
soplo es de alta frecuencia, cuando tiene una tonalidad alta e indica paso de
sangre de una cavidad a otra a una alta velocidad (Ej. CIV restrictiva, E Ao
o pulmonar severa) y es de baja frecuencia, cuando su tonalidad es baja (Ej.
CIV con aumento de las resistencias pulmonares, EP o EAo leves). Hay 11
caracteristicas diferentes para clasificar un soplo:

Intensidad (I-1V)

Cuando se presenta (sistolico, diastélico o continuo)
Tiempo: (pronto, meso, tele)

Forma: (en diamante y cuando se acentta)
Duracién: (corto, largo, continuo)

Frecuencia: (alta, baja o media)

Calidad: (vibratoria, ruda, rasposa)

Localizacién a méxima intensidad

Irradiacién

PNOY AW

0

10. Modificacién con maniobras (sentado, acostado, ejercicio)
11. Caracteristicas particulares (soplo de Still, Gram, etc.)

En el paciente hospitalizado hay otra serie de datos importantes:

Antecedente: tratamientos médicos efectuados previamente y respuesta clinica;
esta informacidn es fiable al recogerla de la madre, pues suelen ser observadoras
muy acuciosas. Cuadros previos interpretados como bronconeumonia o hiperre-
actividad o bronquiolitia, pueden ser fallas cardiacas secundarias a sobrecargas
de volumen en el lado izquierdo del corazén (Ejemplo: CIV, DAP) o lesiones
izquierdas obstructivas (estenosis adrtica severa, coartacién de aorta, u otas
lesiones obstructivas izquierdas).

Causa por la cual se hospitaliza:

+  Estudio de cardiopatia congénita: razén de la hospitalizacién y justificacién
de la misma. Se debe ser lo mas objetivo posible en la evaluacién de los
antecedentes, signosy sintomas. Atodos se debe solicitar electrocardiograma,
radiografia de térax y ecocardiograma.

+  Cateterismo cardfaco: debe traer los exdmenes previos que justifiquen su
realizacion; la valoracion clinica y paraclinica debe ser objetiva y justificada,
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debemos evaluar la pertinencia del examen tanto si es diagndstico como si
es terapéutico.

+  Para cirugfa: evaluar exdmenes paraclinicos y estado del paciente desde el
punto de vista nutricional, infeccioso y respiratorio, para que se encuentre
en las mejores condiciones para el evento quirtrgico.

Posteriormente se deben anotar los exdmenes paraclinicos que trae el paciente
y la impresién diagnoéstica realizada por el médico remitente, para incluirla
dentro de la historia clinica.

La impresién diagnéstica debe ir de lo particular a lo general, por ejemplo
cardiopatia congénita o adquirida con cortocircuito de I-D o lesién obstructiva,
etc. Este ejercicio es importante para adecuar el enfoque no sélo diagndstico
sino terapéutico.

34

booksmedicos.org



SOPLOS NORMALES 6

Miguel Ronderos Dumit, MD

Los soplos cardfacos son la primera causa de consulta en cardiologia pediatrica,
con una prevalencia en la poblacién general que oscila entre 6 y 90% de
acuerdo con la experiencia y atencién puesta por el examinador. Sélo 2 a 15%
de los soplos remitidos como funcionales son realmente patoldgicos, en caso de
realizar una preseleccién por parte de una persona experimentada, 1 de 3 son
patoldgicos.

Los soplos cardfacos se pueden dividir en normales y patolégicos. Los
soplos normales también llamados funcionales, fisioldgicos o inocentes, tienen
caracteristicas particulares por medio de los cuales se pueden diferenciar de los
soplos patoldgicos u orgdnicos. Usualmente los soplos normales tienden a tener
una intensidad que no supera el grado II o III/VI, con cambios de intensidad
con modificacién postural y disminucién de la misma con maniobra de Valsalva;
suelen ser sist6licos y salvo en una ocasion particular pueden ser continuos.

Los pacientes son asintométicos desde el punto de vista cardiovascular con
un examen fisico general normal, salvo el hallazgo en cuestién. Los soplos
sistélicos normales, se hacen mds intensos en cualquier estado hiperquinético
como es la fiebre, ejercicio, ansiedad o enfermedad de cualquier tipo que
incremente el metabolismo basal.

SOPLOS SISTOLICOS

Soplo de Still: descrito por un pediatra a quien se debe el nombre, se caracteriza
por ser el mas frecuente de todos los soplos, suele auscultarse en la region
precordial, paraesternal izquierda y dpex, tiene una intensidad que es grado
II-III/IV con cardcter vibratorio arménico y musical, que da su caracteristica
(figura 1).

No suele irradiarse en ningin sentido aunque en ocasiones puede auscultarse
también en el foco de la base. Por estudios ecocardiogrificos se ha demostrado
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que un porcentaje alto de pacientes que tienen soplo de estas caracteristicas,
suelen tener falsas cuerdas o falsos tendones en el cuerpo del VI, que al vibrar
podrian dar las caracteristicas enunciadas.

Soplo normal de Still
i |
Sl el SZ Sl
Eyeccién pulmonar
T
I < FF i I
l <[ |
5, ~ s, 5
Soplo braquiocefalico
T~
I AL-AE = |
| I | = |
S, \/SZ S,

Figura 1. Soplos normales de Still.

Soplo de eyeccién pulmonar: se ausculta principalmente en el foco pulmonar,
al parecer es ocasionada por la turbulencia de la sangre al pasar del VD a un
tronco pulmonar levemente dilatado, o por la disparidad en el calibre de las
arterias pulmonares principales, sin que exista estenosis de dichos vasos. Se
suele auscultar con mas frecuencia en pacientes con sintomatologia respiratoria
crénica como es la hiperreactividad bronquial (figura 1).

Suele ser un soplo grado II-III/VI algo mas rudo que el anterior, auscultado
mejor en el foco pulmonar (2Q y 3° espacio intercostal con linea clavicular
interna izquierda), suele ser de cardcter eyectivo en forma de diamante.

Soplo arterial supraclavicular o braquiocefilico: suele ser un soplo sist6lico
que se ausculta mejor en la regién medio clavicular derecha por encima de
la misma, de intensidad grado II-III/VI, mucho mds largo que el anterior y
sin el cardcter vibratorio, tiene forma romboidal bastante larga, acentuada en
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meso y telesistole. Es ocasionado por el golpe de la sangre en la bifurcacién
del tronco braquiocefélico derecho, que genera una turbulencia en la orquilla
correspondiente a la emergencia de la subclavia y la carétida derecha; para
diferenciarlo de una estenosis adrtica o supravalvular adrtica, se puede
hiperextender el térax haciendo tocar al paciente los codos en la espalda y el
soplo desaparece al rectificar y alterar el dngulo de incidencia de la sangre al
pegar sobre el tronco braquiocefalico (figuras 1y 2).

Estenosis fisiologica de ramas pulmonares: en los recién nacidos y especia-
Imente en los prematuros, se encuentra un soplo que es ocasionado por una
estenosis relativa en el origen de las ramas pulmonares comparado con el
didmetro mayor del tronco pulmonar. Se ausculta mejor en la regién subclavicular
bilateral aunque suele ser mas frecuente en el lado derecho, con irradiacién a la
axila. Son generalmente grados I a II/VI, algo mas largos de lo habitual e incluso
pueden sobrepasar el segundo mido. Desaparecen lentamente en los primeros
meses de vida y se suelen confundir con un ductus arterial persistente.

SOPLOS DIASTOLICOS

Todo soplo diastélico debe ser investigado, ya que son soplos patoldgicos u
organicos.

SOPLOS CONTINUOS

Zumbido venoso: (figura 3) el zumbido venoso se ausculta principalmente con
el paciente sentado, en la regién subclavicular mas frecuente e intenso en el
lado derecho; es ocasionado por la turbulencia de la sangre al desembocar en
el confluente yugulo-subclavio. Suele ser un soplo continuo de caracteristica
venosa en intensidad grado I-III/VI de muy baja frecuencia. Desaparece al rotar
la cabeza del paciente en sentido contralateral o al comprimir activamente
la vena yugular, notdndose el cambio de las caracteristicas del soplo o su
desaparicidn.

Zumbido mamario: el zumbido mamario es un soplo continuo que se ausculta
principalmente en adolescentes y adultas jévenes. Estd dado por la arteria
mamaria que durante el embarazo, por la hiperplasia de la glandula, genera un
gran flujo y puede producir un soplo continuo en la regién paresternal izquierda o
derecha con linea medio clavicular. Desaparece el comprimir con el estetoscopio
ligeramente la regién donde se ausculta. Es normal y frecuente auscultar un
galope derecho por S3, ocasionalmente pero menos frecuente se pude auscultar
un S4 que se hacen mads frecuentes en estados hiperquinéticos incluso en el lado
izquierdo (mitral).
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Figura 2. Localizacién de soplos normales sistdlicos: A. Soplo de Still. B. Soplo pulmonar C. Soplo
branquiocefalico. D. Soplo de ramas pulmonares (este puede ser bilateral).

Manejo

La valoracién pedidtrica debe ser completa, si hay dudas respecto al diagndstico
o sintomas asociados que puedan hacer sospechar cardiopatia (sindrome
broncoobstructivo, inadecuada ganancia ponderal, etc.) debe ser remitido para
valoracién.

Todo soplo remitido al cardidlogo pediatra para estudio, debe ser analizado
con un interrogatorio bien dirigido y un examen fisico completo. Una vez
clasificado de acuerdo con los pardmetros arriba enunciados, tenemos como
rutina realizar ecocardiograma con doppler color con varios fines:

1. Descartar una posible anomalia estructural sospechada en el examen.

2. Descartar una serie de lesiones patoldgicas dificil de diferenciar en un
examen rutinario como son el prolapso mitral (mujeres delgadas y altas),
comunicacién interauricular pequefia sin mayor repercusion hemodindmica
o una hipertrofia septal asimétrica.

3. Dar mayor seguridad a la familia y al pediatra remitente de lo acertado del
diagndstico, para ser dado de alta en forma definitiva por cardiologia.

El mantener un nifio con soplo normal en controles rutinarios anuales, no tiene
ninguna utilidad y por el contrario genera un ambiente de intranquilidad en la

familia, una sensacién de minusvalia en el nifio, que es frecuentemente restringido
de actividades fisicas competitivas y se ve aislado sutilmente de su grupo.
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A futuro, puede tener implicaciones laborales y psicoldgicas. Una vez confirmado
el diagndstico de un soplo normal o funcional, el paciente debe ser dado de alta
definitiva.

Figura 3. Localizacion de soplos normales continuos A. Hum venoso B. Soplo mamario.
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DoLOR TORACICO Y 7
SINCOPE

Ivonne Cardenas, MD; Alvaro Arenas, MD

Debe evaluarse el estado funcional del paciente, tranquilizar a la familia y
en lo posible determinar la causa del dolor que la mayoria de las veces no
es de origen cardiaco: 35% es de origen musculo-esquelético, 10% de origen
pulmonar, 5% por problemas gastrointestinales, un 10-20% por ansiedad-
depresion-hiperventilacién y sélo un 5-15% es de origen cardiovascular. Un
gran porcentaje no tiene una causa “definible” y se clasifica como idiopético
o dolor tordcico benigno, que tipicamente ocurre ente los 8 y los 16 afios,
con sintomas crénicos, que se presenta en reposo, de tipo agudo-punzante,
localizado sobre el precordio, de corta duracién (menos de 2 minutos), de
aparicién y desaparicién brusca.

Tipos de dolor

Puede ser cutdneo (agudo o tipo quemazdn, muy bien localizado y que puede
reproducirse al palpar el drea afectada) o visceral (tipo peso o presién, mds
difuso). El miocardio y las coronarias se consideran casi desprovistos de fibras de
dolor y hay sdlo una escasa inervaci6n para el pericardio y quizés el epicardio.

Caracteristicas del dolor

Duracién: el dolor musculo-esquelético es de corta duracién y sigue
inmediatamente a un estimulo especifico. Comienza a mdxima intensidad y
desaparece después de retirar el estimulo. El dolor visceral puede durar horas
y su intensidad puede aumentar o disminuir. El dolor de isquemia es de corta
duracién pero aumenta répido y luego disminuye.

Tipo: el dolor agudo tipo punzada es generalmente de origen musculo-
esquelético. El de origen visceral es generalmente tipo ardor, presién o peso.

Con factores que lo provocan y lo mejoran como el dolor producido por la
ingesta de alimentos o liquidos frios o calientes sugiere origen esofagico.
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El ocasionado por movimientos o cambios de posicién es usualmente de origen
musculo-esquelético. La isquemia es provocada por ejercicio y se alivia con
reposo; el dolor es reproducible con el mismo grado de esfuerzo. El frio, el estrés
y el ejercicio pueden provocar asma y dolor toracico.

Localizacién: el dolor bien localizado generalmente es de tipo musculo-
esquelético (figura 1). El dolor difuso y pobremente localizado es de tipo
visceral, pero hay que tener en cuenta los dolores “referidos” de estructuras
mediastinales que pueden ser indistinguibles.

Figura 1. Dolor precordial de reja tordcica. A. Esternal. B. Costocondral. C. Muscular intercostal.
By C pueden ser bilaterales. En (Epigéstrico) D, es causa frecuente de dolor de origen abdominal.

Dolor toracico no cardiaco

Para el cardidlogo es ficil descartar las causas cardiacas pero es importante
tratar de identificar otras causas. Un buen método es examinar primero las
causas no cardiacas y luego las cardfacas.

Pared toricica: inspeccionar la piel en busca de huellas de trauma, abrasiones
y otras lesiones p. ej. vesiculas de Herpes Zoster. Examinar costillas y cartilagos
condroesternales (sindrome de Tietze) (figura 1). La costocondritis se caracteriza
por dolor y sensibilidad en las articulaciones costocondrales y condroesternales
sin signos inflamatorios que la diferencian del sindrome de Tietze.

42

booksmedicos.org



7 / Dolor torécico y sincope

Es comtn en adolescentes, curso autolimitado, tratamiento con analgésicos.
El sindrome de la costilla que se desliza (slipping rib syndrome) se caracteriza
por dolor en el borde inferior de la costilla asociado con hipermotilidad del
extremo anterior de la 102 costilla. Hoy un clic doloroso sobre el extremo de
la costilla que puede sentirse con ciertos movimientos que lo provoca y mejora
con analgésicos.

El trauma a la caja tordcica con o sin fractura es una causa frecuente de
dolor. Se aumenta con inspiracién profunda y movimientos. Hay sensibilidad
en el sitio del trauma. El esternén debe examinarse con cuidado buscando
sensibilidad sobre las dreas esternoclaviculares y manubrioestemales, e
hipermotilidad del xifoides. El ejercicio prolongado puede causar dolor en esta
drea por la insercién de los musculos abdominales en el xifoides.

Los desgarres musculares, espasmos y la fatiga son causa frecuente de dolor.
Puede haber historia de actividad muscular excesiva (deportes, alzar objetos
pesados, tos o ejercicio fuerte). El dolor empeora con maniobras que tensan o
alargan el musculo comprometido.

Mialgias epidémicas o pleurodinia causadas por enfermedades virales agudas
(Coxsackie) se asocian con dolor de pared tordcica. Afecta muisculos intercostales
y pared abdominal superior. El dolor aumenta con la respiracién, la tos y otros
movimientos del térax, es intermitente y dura mds o menos 3-7 dias.

Los senos pueden ser causa de dolor toracico: desarrollo puberal, menstruacién
o embarazo, infecciones locales, etc.

Pulmones

La pleuritis produce dolor a la inspiracién y puede haber frote pleural.
Usualmente hay historia de infeccién respiratoria reciente y el dolor puede
presentarse hasta semanas después de los sintomas respiratorios.

La pleuritis secundaria a neumonia usualmente causa un dolor tordcico
severo y agudo, puede haber derrame pleural. Un neumotoOrax espontdneo
puede causar un dolor toracico intenso asociado a disnea. El asma puede causar
dolor secundario al esfuerzo respiratorio, a la tos o a la ansiedad. La irritacién
del diafragma cldsicamente se irradia al hombro o a la porcién inferior del
tdérax; el diagndstico diferencial debe incluir absceso subffénico o hepatico. Los
infartos esplénicos producen dolor irradiado al hombro izquierdo. El dolor tipo
punzada en el cuadrante superior derecho asociado a ejercicio es causado por
estrés de los ligamentos peritoneales los cuales estdn adheridos al diafragma y a
las visceras abdominales que se mueven rdpidamente provocando el dolor. Un
émbolo pulmonar puede sospecharse en pacientes con fiebre, dolor y disnea
cuando hay cuadro clinico compatible.
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Tracto gastrointestinal

Puede haber dolor toricico o abdominal alto en problemas de estémago,
duodeno, via biliar y menos frecuentemente colon, pancreas, higado, peritoneo.
El desorden puede ser funcional (motilidad) o estructural (entidades definidas).
A nivel de es6fago las tres principales causas son esofagitis (sensaciéon de
quemazdn retroestemal que aumenta con ciertas comidas y con aumento de la
presién intraabdominal o ciertas posiciones), odinofagia y espasmo espontineo
(raro en nifios). Desérdenes de la motilidad intestinal como el sindrome del
intestino irritable es también poco comun pero causa dolores tipo calambre,
crénicos, que se exacerban con las comidas, puede haber diarrea, constipacién
o ambas. Colicos biliares pueden causar dolor en epigastrio alto después de la
ingesta de comidas grasas pero puede ser espontdneo. La pancreatitis aguda es
mds severa y persistente, y puede diagnosticarse por laboratorio.

Causas psicogénicas

Es una causa muy frecuente hasta en un 30% de casos. Provocado por
situaciones “estresantes” como muerte, separacion, agresién o discapacidad
fisica. La historia familiar en positiva para dolor toracico psicogénico.

El dolor puede asociarse con sindrome de hiperventilacién y depresién. La
obesidad y el desacondicionamiento fisico tanto en pacientes con cardiopatia
como sin esta, son causas de dolor precordial a considerar.

DOLOR TORACICO DE ORIGEN CARDIACO

Evaluar historia de sincope, presincope, palpitaciones, relacién con ejercicio,
cirugfa cardiaca previa, historia familiar de muerte stbita.

Sintomas

La apariencia general puede dar la clave para ciertos diagndsticos, p. ej. Marfin
se asocia con aneurismas adrticos y diseccidn, la lentiginosis multiple; los
sindromes de Turner y Noonan se han asociado con miocardiopatia hipertréfica
que puede causar dolor tipo isquémico. Esclerosis tuberosa se asocia con
rabdomioma que puede causar obstruccién en el tracto de salida del ventriculo
izquierdo. Xantomas pueden sugerir una hiperlipidemia y la posibilidad de una
ateroesclerosis o enfermedad coronaria.

Pericardio

La pericarditis puede resultar de procesos virales bacterianos, reumdticos,
autoinmunes, etc. Derrames posquirtirgicos pueden causar dolor. Raramente

44

booksmedicos.org



7 / Dolor torécico y sincope

la leucemia linfobldstica aguda y los linfomas pueden dar compromiso
pericardico.

Arterias coronarias

Anormalidades congénitas o adquiridas. Una coronaria izquierda que nace
an6malamente de un seno coronario anterior y que cursa entre la pulmonar y la
aorta puede ser comprimida durante periodos de ejercicio por distensién de los
grandes vasos. Estenosis o atresia del seno coronario izquierdo también se han
descrito asi como anomalias del origen de las coronarias. Fistulas coronarias
pueden causar “robo” e isquemia. Otras entidades como la hiper B-lipoproteina,
mucopolisacaridosis y homosistinuria pueden causar enfermedad coronaria. La
enfermedad de Kawasaki causa aneurismas y estenosis tardias.

Miocardio

Los pacientes con miocardiopatia hipertrdfica estdn en riesgo de muerte stbita y
pueden presentarse con dolor tordcico. La miocardiopatia dilatada o congestiva
también puede dar dolor, el cual se piensa que sea secundario a un disbalance
entre el flujo coronario y la demanda miocérdica de oxigeno.

Valvulas

La estenosis aortica sea subvalvular, valvular o supravalvular puede causar
dolor toracico, el cual estd frecuentemente asociado con ejercicio. La estenosis
pulmonar también se ha asociado a dolor. En el prolapso mitral se ha descrito
dolor tordcico con una frecuencia del 18%, siendo un dolor vago, inespecifico,
en reposo.

Sistema de conduccién

Taquicardia supraventricular o ventricular pueden relacionarse con dolor, mareo
o sincope. Las extrasistoles, bigeminismo o ritmo idioventricular generalmente
no son interpretados como palpitaciones por los nifios.

ESTUDIOS DIAGNOSTICOS

Rx de térax: util para excluir causas pulmonares o cardiacas. No necesariamente
en la evaluacién inicial.

ECG: puede ser beneficioso. Cambios del ST-T pueden verse en prolapso
mitral, hipertrofia ventricular izquierda en estenosis adrtica o cardiomiopatia
hipertréfica, hipertrofia ventricular derecha en hipertensién pulmonar o
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estenosis pulmonar. PR corto con onda delta sugiere WPW. El QT debe medirse
para descartar arritmias asociadas a sindromes de QT prolongados.

Ecocardiogramas: en pacientes con sospecha de enfermedad cardiaca de base
(cardiomiopatia hipertréfica, Marfan, estenosis adrtica, etc.)

Prueba de esfuerzo: provee informacién sobre cambios del ST con ejercicio, FC
maxima, respuesta hipertensiva al ejercicio, duracidn del ejercicio y arritmias.
Rara vez provoca dolor tordcico en nifios (>1%) pero es util porque sirve para
asegurar a la familia que no debe haber limitacién fisica por el dolor, que el
corazén funciona normalmente y que el ejercicio no tiene efectos deletéreos.

SINCOPE

Definicion

Sincope se define como la pérdida brusca y breve del estado de conciencia
provocada por un aporte deficiente de oxigeno a nivel cerebral. Estd
asociado frecuentemente a pérdida del tono postural, sintomas o signos
neurovegetativos (mareo, visiéon borrosa, diaforesis, dolor abdominal), seguido
por una recuperacién espontdnea. En el caso de presincope, hay una sensacién
subjetiva de mareo, debilidad e inminente pérdida de la conciencia sin que esta
tltima se presente.

Se puede dar a cualquier edad, teniendo una mayor incidencia en adolescentes
(15%), especialmente en el género femenino. Representa el 3% de los motivos
de consulta a los servicios de urgencias pedidtricos, generando usualmente una
gran carga emocional para padres y cuidadores.

La incidencia de sincope neurocardiogénico es del 60%, seguida por la
psicoldgica (18%) neuroldgica (11%) y cardiaca (6%). Aunque esta ultima es la
de menor porcentaje, estd relacionada en un 25% a episodios de muerte stbita,
especialmente en pacientes que han presentado episodios sincdpales durante el
ejercicio, los cuales usualmente tienen antecedentes de cirugfa para correccién
de cardiopatias congénitas o cardiomiopatias (tabla 1).

Fisiopatologia

Los episodios sincépales estan usualmente precedidos por cambios ortostdticos
(bipedestacién o sedestacién) con lo cual se presenta una acumulacién de
cerca de 10 mg/kg de sangre a nivel del sistema venoso, generdndose una
disminucién de la precarga, lo cual se traduce en una hipovolemia relativa
con tensiones arteriales disminuidas. Al ser sensado esto, se presenta una
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Tabla 1. Anomalias cardiacas asociadas a cuadros sinc6pales.

Alteraciones cardfacas asociadas a muerte stibita

Miocardiopatia hipertréfica

Anomalias coronarias

Sindrome de QT prolongado
Sindrome de WPW

Cardiopatias congénitas (estenosis adrtica)

Ruptura aértica (Sindrome de Marfan)

Miocardiopatia dilatada

Bloqueo AV completo

Displasia arritmogénica del ventriculo derecho

Prolapso de la valvula mitral

liberacién catecolaminérgica (inotropismo y el cronotropismo), la cual estimula
ventriculos relativamente vacios, estimuldndose los mecanoreceptores del
ventriculo izquierdo por la via vagal aferente al tronco cerebral, pudiéndose
presentar una o las dos siguientes respuestas (figura 1):
+  Estimulacidén vagal aferente generando bradicardia
(cardioinhibitorio)
+  Inhibicién simpatica eferente generando vasodilatacién
(vasodepresor).

Clasificacion

Se puede clasificar en dos grandes grupos:
1. Cardiogénico
a. Sincope mediado neurolégicamente
+ Sincopes reflejos: neurocardiogénico, situacional, cerebral
+ Sindrome de taquicardia postural ortostatica
+ Fallo autonémico puro
+ Atrofia sistémica multiple
b. Sincope neurovascular
* Migrafia basilar
+ Narcolepsia
+ Sindrome de robo de la subclavia
+ Sindrome de bradicardia ictal
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c. Causas psicégenas
+ Hiperventilacién
+ Crisis histéricas o de panico
+ Anorexia nerviosa/bulimia
d. Causas metabdlicas
* Hipoglicemia
+ Hipopotasemia o hipocalcemia
+ Hipoxia
e. Por toxicos, farmacos o drogas de abuso

2. No cardiogénico

a. Por obstruccién al flujo de salida
Estenosis adrtica
Miocardiopatia hipertréfica
Hipertensién pulmonar primaria
Sindrome de Eisenmenger
Mixoma auricular
b. Secundario a arritmias
Sindrome de Wolf Parkinson White
Taquicardia ventricular
Bloqueo AV
Poscirugia cardiopatia congénita
Displasia arritmdgena del ventriculo derecho
Anomalia de Ebstein
Prolapso mitral
c. Disfuncién miocdrdica
Miocarditis
Miocardiopatia
Anomalias coronarias
d. Vascular
Hipovolemia
Farmacos.

Diagnéstico

La historia clinica es la piedra angular para el diagndstico, ésta debe contar
con una anamnesis detallada, con narracién directa del paciente y de los
familiares, describiendo la postura previa al evento, el relato del episodio, si
present6 fendmenos premonitorios, la presencia o no de palidez, sudoracion,
hipertonia, clonias, retroversion ocular, como fue la fase de pérdida de la
conciencia incluyendo su duracién (usualmente sobrestimada) y por ultimo la
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historia familiar donde se debe interrogar por antecedentes de muerte subita,
sincopes, migrafia o epilepsia.

Figura 1. Fisiopatologia del sincope neurocardiogénico.

Existen algunos signos de alarma que nos indican iniciar el estudio del cuadro
sincopal por su asociacién con muerte subita:

+  Sincope durante el ejercicio

+  Sincope en supino

+  Sincope asociado a movimientos tdénico clénicos o movimiento

anormales
*  Historia familiar de muerte stibita en menores de 30 afios
+  Sincope con historia atipica.
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Estudios complementarios se deben solicitar enfocados en los datos obtenidos
en la amnesis:

Hemograma y/o perfil bioquimico: descartar la presencia de anemia,
alteraciones electroliticas o endocrinoldgicas (hipo o hiperglicemia,
hipo o hipertiroidismo)

EKG de 12 derivaciones: en busca de bloqueo AV, onda delta
(Sindrome de WPW), QT prolongado, ectopia ventricular, displasia
arritmégena del VD.

Ecocardiograma: para descartar cardiopatia congénita o adquirida,
valoracién de la circulacién coronaria.

Prueba de esfuerzo: cuando los episodios estdn relacionados con el
ejercicio

Monitoria holter 24 horas: en pacientes con palpitaciones relacionadas
al episodio y para evaluar los cambios electrocardiograficos
relacionados durante el cuadro sincopal.

Test de mesa basculante: es el examen de eleccién para el diagndstico
del sincope neurocardiogénico, tiene una sensibilidad 26% a 80% y
especificidad 90%.

Estudio electrofisioldgico: poca utilidad, realizado para estudio de la
conduccién en paciente con antecedente de taquicardias auriculares
y ventriculares.

Tratamiento

El tratamiento de los cuadros sincépales es médico y estd basado en estrategias
encaminadas a evitar los desencadenantes reconocidos, para la cual se debe
indicar al paciente y familiar las siguientes medidas generales:
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Aumento de la ingesta de liquidos y sal en la dieta (aumenta volumen
efectivo)

Evitar los cambios bruscos de posicion y los tiempos prolongados de
pie

Evitar las duchas prolongadas con agua caliente

Educar al paciente sobre el reconocimiento temprano de sintomas
previos al episodio, durante los cuales puede realizar maniobras
fisiol6gicas que eviten el cuadro sincopal (figura 2).

booksmedicos.org



7 / Dolor torécico y sincope

Figura 2. Maniobras fisioldgicas para evitar la presencia de cuadros sincopales.

La respuesta al manejo médico es adecuada en la mayoria de los casos (80%),

cuando persisten los episodios; a pesar de la utilizacién de las medidas

preventivas estd indicado el inicio de manejo farmacolégico. Los farmacos
usados para el tratamiento son:

1. Fludrocortisona: efecto mineralocorticoide, disminuye la frecuencia y
gravedad del sincope; son candidatos para su uso pacientes con tensiones
arteriales basales normales o bajas. Tiene como efectos secundarios la
presencia de aumento de peso, retencién de liquidos, hipetension arterial,
hipopotasemia o hipomagnesemia.

2. Betabloqueadores: efecto benéfico al bloquear la respuesta taquicardia
e inotrépica impidiendo la estimulacién de los mecanorreceptores
ventriculares.

3. Otros menos usados: estimulantes adrenérgicos, metilfenidato, inhibidores
de la recaptacién de serotonina, anticolinérgicos.

Otras estrategias utilizadas para el manejo de los cuadros sincépales incluyen la
implantacién de marcapasos en pacientes con episodios frecuentes en quienes
se ha documentado la presencia de bradicardia o asistolia durante el episodio.
La rehabilitacién cardiaca es util en el reentrenamiento de estos pacientes. La
duracién del tratamiento es de 1 a 2 afios libres de recurrencias.

Se debe considerar la valoracién neuroldgica en pacientes con mani-
festaciones a este nivel y/o historia familiar de epilepsia, la realizaciéon de
electroencefalograma y neuroimégenes serd a criterio del especialista.
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El prondstico es bueno a largo plazo con resolucién completa en la mayoria
de los casos, el riesgo de recurrencia en otras décadas de la vida es minimo y
usualmente estd asociado a factores desencadenantes como el embarazo, estrés
fisico o emocional, quimioterapia o exposicién a calor intenso.
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ASPECTOS DE 8
INTERPRETACION DEL
ELECTROCARDIOGRAMA EN
PEDIATRIA

Oscar Gutiérrez de Pifieres, MD

INTRODUCCION

Vamos a hacer énfasis en los cambios que ocurren en el ECG normal desde
el nacimiento hasta la adolescencia mostrando patrones de reconocimiento
normal para las diferentes etapas en la vida pedidtrica, ademds de patrones
de anormalidades como criterios de crecimiento de cavidades y claves
electrocardiogriflcas en el diagndstico de algunas de las cardiopatias congénitas
mas frecuentes en la practica clinica.

En este capitulo no vamos a entrar en detalles de las bases electrofisioldgicas
que originan los fundamentos de electrocardiografia clinica y partimos de la base

de que el lector posee estos conocimientos. En caso contrario se recomienda
leer Electrocardiografia bdsica: Del trazado al paciente (Matiz CH y Gutiérrez de
Piferes O.) y Electrofisiologia celular y arritmias cardiacas: Del trazado al paciente
(Gutiérrez de Pifieres O., Duque M., Matiz CH., Uribe W y Medina E.) (figura
1).

1. Activacion del nodo SA

No deflexion

2. Activacion de las auriculas

Onda P

3. Activacién del Nodo AV, haz de His
y sistema His-Purkinje:No deflexion

4. Activacion ventricular
Complejo QRS

e W

5. Repolarizacion ventricular:
Segmento STy Onda T

Figura 1.
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DEFINICION

En un sentido amplio, el electrocardiograma es el registro grafico de los
potenciales eléctricos que se producen en el corazén. En el electrocardiograma
de superficie se registra la activaciéon eléctrica del miocardio auricular y
ventricular, asi como la repolarizacién ventricular. La actividad eléctrica del
nodo sinusal, nodo auriculoventricular, el haz de His y sus ramas no se registra
en el electrocardiograma (ECG) de superficie, pero mediante el andlisis de la
periodicidad y secuencia de la propagacién del impulso eléctrico se deduce el
comportamiento electrofisiolégico de dichas estructuras (figura 2).

QRL

P o]
Vi PAa\:
T |

QT

Figura 2.

Método recomendado para la interpretacion del

ECG

Se debe hacer un andlisis de los siguientes aspectos:

1. Ritmo

2. Frecuencia cardiaca
3. OndaP
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Intervalo PR
Complejos QRS
Segmento ST y onda T
Onda Ty su eje
Intervalo QT.

COr=| [ONN L [

Ritmo cardidco: el ritmo normal del corazén es sinusal y la frecuencia de la
activacién depende de la edad. Cuando las auriculas son activadas por el nodo
sinusal se produce una onda P positiva en DI, DII, aVF y negativas en aVR y
bifésica en V1. En el ritmo sinusal con conduccién AV 1:1 una onda P precede
cada complejo QRS.

Frecuencia cardiaca: la frecuencia de activacién ventricular es la frecuencia
cardiaca. En presencia de una relacién auriculoventricular 1:1 la frecuencia
auricular y ventricular son iguales.

Intervalos de normalidad: La frecuencia cardiaca normal varfa con la edad.
Para los valores normales (tabla 1) en el recién nacido la frecuencia oscila entre
90 a 170 Ipm. Para el primer mes de vida puede ser entre 120 a 180 lpm.

Después del primer mes la frecuencia cardiaca disminuye gradualmente con
la edad y va de 75 a 140 lpm para los 3 a 5 afios de vida. Para la adolescencia la
frecuencia normal va de 65 a 120 lpm. En la mayoria esta frecuencia cardiaca
reportada en los estudios es durante el dia y en estado de vigilia y evaluadas
por electrocardiografia. La evaluacién por monitoria Holter es ostensiblemente
mads baja teniendo presente la caida normal de la frecuencia durante el suefio.

Onda P: se debe considerar su eje en el plano frontal. La onda P de origen
sinusal produce un eje entre 30Q y 902 (ondas P positivas en DI y aVF) y
negativas en aVR. La activacién atrial izquierdo muestra ejes de P entre 902 y
2702 (onda P negativa en DI y V6) y ritmo atrial derecho bajo con activacién
caudoencefilica muestra eje superior de la onda P cerca a 270* produciendo
ondas negativas en DII, DIIT y aVF.

En cuanto a la morfologia de la onda P sinusal usualmente es redonda
(unimodal) en DI, DII y aVF y bifasica en VI. Mide normalmente 60 a 100 ms
y su amplitud es menor a 0,25 mV (2,5 mm).

Intervalo PR: el intervalo PR se mide de preferencia en DII. El PR normal
es mas corto en los niflos que en los adultos (tabla 1). En el recién nacido el
rango va de 80 a 160 ms. El intervalo PR normal se aumenta gradualmente
con la edad asi que entre los 12-16 afios es de 90 a 180 ms. Un intervalo corto
con una onda delta es visto en el patrén de preexcitacién ventricular tipo
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Wolff-Parkinson-White y un intervalo PR largo pero manteniendo la relacién
auriculoventricular 1:1 es un bloqueo AV de primer grado.

Complejo QRS: se debe evaluar su duracién (intervalo), su eje, su morfologia
y su amplitud (voltaje). En promedio la duracién del complejo QRS normal
oscila entre 60-100 ms durante toda la vida pero es menor en los nifios que en
el adulto. En menores de 4 afios de edad el intervalo QRS es menos de 90 ms y
menos de 100 ms hasta los 16 afios.

Complejo QRS mayores de estos rangos estdn asociados con trastorno de
conduccién intraventricular (bloqueos de rama del haz de His, patrén de
preexcitacion ventricular, etc.) o arritmias ventriculares. El eje del QRS varia en
forma significativa con la edad. En el recién nacido el eje del QRS se encuentra
entre 60 y 210 grados con desviacién gradual hacia la izquierda en la lactancia.
Para 1 a 5 afios de edad el eje del QRS esta entre 102 y 1052. Variaciones por
fuera de estos rangos puede ser debido a hipertrofia ventricular o trastornos
de conduccién intraventricular o preexcitacion ventricular. La morfologia de
los complejos QRS normal en el adulto usualmente tienen onda q pequeiia
en DII, aVL, V5 o V6 (por lo menos en 2 derivaciones) pero las ondas Q_son
muy comunes en el ECG pediatrico y hay tendencia a sobrediagnosticar cierto
tipo de anormalidades en su presencia. Ondas Q son normalmente vistas en
derivaciones inferiores DII, DIII, aVF y derivaciones laterales V5 y V6.

Existen algunos puntos a tener presente para distinguir situaciones normales
de anormales:

1. Si la derivacién del complejo QRS estd prolongado la especificidad del
significado de anormalidad de la onda Q es baja.

2. Para el diagnéstico de infarto del miocardio la duracién de la onda Q debe
ser _> 40 ms y la amplitud por lo menos mayor de 0,4 mV (4 mm).

3. Un patrén QR en VI es anormal a cualquier edad y puede ser manifestacién
de hipertrofia ventricular derecha, inversiéon ventricular o infarto del
miocardio.

4. Ondas Q profundas en DII, Dili y aVF, V5 y V6 son indicativos de
hipertrofia ventricular izquierda.

5. Ondas Q profunda en DI y aVL y precordiales izquierdas pueden verse en
infantes con origen anémalo de la A. coronaria izquierda, y ser manifestacién
de un patrén de infarto del miocardio.

Amplitud del QRS: la amplitud de las ondas del complejo QRS se han utilizado

en diferentes criterios para el diagndstico de las hipertrofias ventriculares,
basados en el concepto de que un aumento de la masa muscular trae consigo

56

booksmedicos.org



8/ Aspectos de interpretacion del electrocardiograma en pediatria

aumento en la amplitud de los complejos QRS aun cuando los mecanismos
exactos no son conocidos. Hay que tener presente varias limitantes del
electrocardiograma para el diagndstico de las hipertrofias ventriculares en
edad pedidtrica. En el recién nacido normal tienen dominancia las fuerzas
electromotrices del ventriculo derecho con cambio gradual de dominancia
ventricular izquierda para los 3 a 5 afios de edad. La amplitud del complejo
QRS enV1,V5yV6se encuentra en la tabla 1.

Segmento ST: el segmento ST y la onda T representan la repolarizacién
ventricular. En neonatos e infante es mejor considerar como linea isoeléctrica
el TP en lugar del segmento PQ. Se debe establecer el punto ] como la unién
del complejo QRS y el segmento ST. El segmento ST debes ser isoeléctrico en
caso contrario establecer si la variante es normal o anormal. Un segmento ST
normal es menor de 1 mm por encima o menor de 0,5 mm por debajo de la
linea de base. El eje de la onda T debe corresponder al eje del QRS fenémeno
conocido como concordancia QRS-T.

En los adultos un dngulo mayor de 60¢ y en nifios, mayor de 902 se considera
anormal llamadndose disconcordancia QRS-T y puede reflejar lesion miocérdica
o patrones de sobrecarga ventricular.

La onda T en VI es positiva al nacer y se invierte a la semana de edad.
La persistencia de la onda T positiva después de la semana y antes de los 8
afios de edad es indicativa de hipertrofia ventricular derecha. Segmento ST
anormal puede reflejar variantes normales como repolarizacién precoz o indicar
anormalidades como miopericarditis, alteraciones hidroelectroliticas, infarto
agudo del miocardio, hipertrofias, cardiomiopatias o sindrome QT largo.

Intervalo QT: se mide desde el inicio del complejo QRS (sin importar la
morfologia de la onda inicial) hasta el final de la onda T y corresponde a la
duracién total de la sistole eléctrica ventricular tanto la despolarizacién como
la recuperacién. Este intervalo se recomienda medirlo en derivaciones que
muestre onda Q inicial y ondas T notorias o en aquellas derivaciones donde el
QT sea mayor. El intervalo QT varia con la frecuencia cardiaca y los valores
leidos deben ser corregidos bajo este pardmetro. En la practica clinica el
intervalo QT leido debe ser menor del 50% del intervalo RR, en caso de que
sea mayor se utiliza la formula de Bazzet (figura 3).
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-

Férmula de Bazett

QT

QTc =
\J R-R(s)

Figura 3.

El QTc normal no debe ser mayor de 0,44 seg (440 ms). Intervalos prolongados
son vistos en sindrome QT largo congénito, algunos medicamentos, bloqueos
de rama del haz de His, cardiomiopatias o trastornos hidroelectroliticos o
metabolicos. Pacientes con QTc mayor de 480 ms tienen riesgo de presentar
taquicardia ventricular en torsién de puntas (7orsades de pointes) acompaiiado
de sincopes o muerte stbita.

HIPERTROFIAS Y CRECIMIENTOS DE CAVIDADES CARDIACAS

Estos criterios se aplican s6lo en ritmo sinusal. E1 ECG pierde especificidad en
presencia de bloqueo de rama del haz de His, preexcitacién ventricular, ritmo
de marcapaso o arritmia ventricular.

Crecimiento auricular derecho: se manifiesta por onda P altas y/o picudas
de mds de 2,5 mm en amplitud en cualquier derivacién pero mds frecuente en
DII. También se puede manifestar en VI con un componente inicial de la onda
P mayor de 1,5 mm, picudo y mayor que el componente negativo. Ademds un
patrén qR o R (con muesca inicial) en VI se correlaciona con crecimiento
severo de la auricula y el ventriculo derecho.
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Crecimiento auricular izquierdo: se manifiesta por prolongacién de la duracién
de la onda 1" mayor de 100 ms y una deflexién terminal de VI mayor de 40 ms
de duracién y mayor de Imm de profundidad. Ademds las ondas P anchas tienen
tendencia a ser bimodal con duracién intermodal mayor de 40 ms.

Crecimiento biauricular: se manifiesta como una combinacién de los signos
descritos para la auricula derecha e izquierda; en derivaciones del plano frontal
y en las precordiales izquierdas se presentan ondas P bimodal y anchas en
donde el componente inicial tiene aumento en la amplitud. En VI una onda P
con el componente inicial alto y picudo y el componente terminal prolongado
y profundo.

Hipertrofia ventricular derecha: en el ECG se hace el diagndstico cuando la
altura de la onda R en VI y/o la profundidad de la S en V6 es mayor que lo
normal para la edad (mayor al percentil 98).

Siempre hay que tener presente que el recién nacido normal tiene dominancia
ventricular derecha con desviacién gradual al ventriculo izquierdo hasta los 5
afios y que la onda T es normalmente positiva al nacer y a la semana de edad
esta invertida, fendmeno que persiste después de los 8 afios y hasta la vida
adulta. La persistencia de una onda T positiva en VI después de una semana de
edad y antes de los 8 aflos es indicativa de hipertrofia ventricular derecha.

Otros criterios utilizados son:

RV1 + SV6 > percentil 98

Desviacion del eje QRS derecho > del percentil 98 en el plano frontal
Patrén qR en VI

Patr6n RSR’ en VI, con R’ > 15 mm (menor de 1 afio) o R’ > 10 mm
(mayor de 1 afio)

Onda R pura en VI > 10 mm (recién nacido).

Hipertrofia ventricular izquierda: en el ECG se hace el diagnéstico cuando la
amplitud de la onda R en V6 o la S en VI es mayor que el percentil 98 para la
edad. En el recién nacido las fuerzas electromotrices del ventriculo izquierdo en
V6 van de 0 a 12 mm de altura (promedio de 5mm) El voltaje del VI (aumenta
con la edad y en general una onda R mayor de 26 en V6 a cualquier edad indica
hipertrofia ventricular izquierda.

Otros signos de HVI son:

RV6 + SV1 mayor al percentil 98
QDIII 0 QV6 mayor al percentil 98
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8/ Aspectos de interpretacion del electrocardiograma en pediatria

Relacién R/S en V6 mayor al percentil 98
Criterios de voltaje mas trastorno de la repolarizacién (ST-T) llamado
patrén de sobrecarga (“Strain”).

Hipertrofia biventricular: se manifiesta como una combinacién de criterios
para hipertrofia ventricular derecha e izquierda. Uno de los signos mds
conocidos es el criterio de Katz-Wachtel en donde el voltaje en V3 y V4 mayor
de 60 mm a cualquier edad es positivo para hipertrofia biventricular.

Patrones de ECG normal segun la edad
ECG normal al primer dia

Frecuencia cardiaca 90 a 160 lpm
PR 80 a 160 ms

QRS en V525 a75ms

Eje del QRS 602 a 1952

Onda T positiva en VI hasta 7 dias
Dominancia ventricular derecha
RV1_<5'26mm

R/s en VI = 0,2-98 (media 2,3)
RV6: 0-12 mm

Qen V6: 0-2mm.
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ECC normal a las 2 semanas

Frecuencia cardfaca 90 a 180 lpm
PR 70 a 140 ms
QRS en V5 25 a 80 ms

+  Eje del QRS 652 a 185#

+ Onda T negativa en VI

+ RV13-23 mm

+ R/senVli=1a7

+ RV6:0-13 mm
Qen V6: 0-3 mm.
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Figura 5.

ECC normal 5 meses de edad

»  Frecuencia cardiaca 105 a 185 lpm
PR 70 a 160 ms
Eje QRS 102a 1202
Onda T negativa en VI
RV13a20 mm
R/sen VI 0,2-6

62

booksmedicos.org



8 / Aspectos de interpretacion del electrocardiograma en pediatria

Qen DIIT j< 7 mm
RV65a22 mm
QV6 0-2,5 mm.
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Figura 6.

ECC normal al aiio de edad

Frecuencia cardiaca 90 a 150 lpm
PR 80 a 150 ms

QRS en V530a 75 ms
Eje QRS 10¢ a 1002
Onda T negativa en VI
RV12a18 mm

R/sen VI0,1-4,2
RV66a23 mm

Qen DIIT <. 5 mm
RV65a22mm

QV6 0-3 mm.
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Figura 7.

ECG normal a los 5 afos de edad

Frecuencia cardfaca 70 a 140 lpm
PR 80 a 160 ms
QRS en V530 a75 ms

+  Eje QRS 102 a 1052

+ Onda T negativa en VI
RV11al1l8 mm

* R/senVIO0,1-2,8

* RV68a25mm
QV60,2-3,5 mm.

ECG normal a los 8 aios de edad

Frecuencia cardfaca 60 a 130 lpm
PR 90 al 170 ms
QRS en V5 30 a 85 ms
Eje QRS 10¢ a 1202
Onda T en VI:

Transicién negativa a positiva
RVl1lal2mm
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+ R/senVI04,9

+ RV69a25mm
+ QDII<.3mm
+ QV60,1-3 mm.
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ECC normal a los 15 afios de edad

Frecuencia cardfaca 60 a 120 lpm
PR 90 a 180 ms

QRS en V5 35 a 90 ms

Eje QRS 10¢ a 1302

RV10.1 a 10 mm (altura)

R/sen VI0-1,8

RV6 7 a 24 mm (altura)

QV6 0-3 mm (profundidad).

S

Figura 10.

PATRONES ELECTROCARDIOGRAFICOS MAS FRECUENTES
EN LAS CARDIOPATIAS CONCENITAS MAS COMUNES EN LA
PRACTICA CLINICA

CIA tipo ostium secundum

Eje QRS desviado a la derecha (>90¢)

Patrén rsR’, rsr’ en VI visto en 60 a 90%
Crecimiento auricular derecho (cerca al 50%)
PR prolongado en 10-20 %

ECG puede ser normal en el 5% de los pacientes.
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CIA tipo ostium primum

Desviacién del eje QRS superior izquierdo (en el 90%)
Bloqueo AV de primer grado (20-50%)

Crecimiento biauricular

Patrén rsR’ en VI

Hipertrofia biventricular.

CIV en lactantes

Eje QRS 902 a 1502

Ocasional/desviacién del eje del QRS hacia la izquierda en defecto
perimembranoso

HVI con cortocircuito de izquierda a derecha significativo
Ocasional HVD

En lactantes hipertrofia biventricular (signo de Katz-Wachetel)
Onda Q permanentes en DII, DIII, aVF, V6.

Canal AV completo

Eje QRS desviado a la izquierda o superior > -302 en 95%
PR prolongado (50%)

Crecimiento auricular (>50%)

HVD comun, con patrén rSR’ o RSR’ en VI

HVI con gran cortocircuito.

Ductus arterioso patente

ECG normal con pequeiio DAP

Eje QRS normal

HVI: Q profundas con ondas R altas en DII, DIII, aVF, V5, V6
Crecimiento atrial izquierdo (ocasional)

HVD (ocasional).

Tetralogia de Fallot

Eje QRS desviado a la derecha (+902 a +1802)

Crecimiento atrial derecho en nifios mayores (30-50%)

HVD moderada a severa (aumenta con la edad)

HVI ocasionalmente (se puede ver en tetralogia “rosada” con estenosis
pulmonar minima y cortocircuito de izquierda a derecha).

SECCION | 67

booksmedicos.org



Cardiologia pediatrica practica

Atresia tricuspidea

Eje QRS variable
Con grandes vasos normal / relacionadas (TIPO I): Eje izquierdo -30 a -
1202

Con transposicién de grandes vasos (TIPO II): eje QRS puede ser normal
Crecimiento biauricular (80%)

PR prolongado (< 15%)

HVI (85%).

Transposicion de grandes vasos

Patrén del ECG recién nacido normal

Eje QRS normal o leve desviacién derecha

HVD leve a moderada

T positivas persistentes después de la primera semana de vida
Los defectos asociados determinan otras anormalidades del ECG.

Truncus arterioso

Eje QRS normal o leve desviacién derecha (+90¢ a + 135Q)
Crecimiento auricular izquierdo con flujo pulmonar aumentado
HVI en el 80%

Hipertrofia biventricular en 70%.

Conexion anomala de venas pulmonares

Desviacién del eje QRS hacia la derecha
Crecimiento atrial derecho
HVD (rsR o rR’ puede verse en VI).

Estenosis adrtica

ECG normal en el 20%

HVI de grados variables y puede no correlacionarse con el grado de la
estenosis.

En estenosis severa se pueden presentar signos de HVI con trastorno severo
de la repolarizacién (ST-T) en precordiales izquierdas. Discordancia del
angulo QRS/T (>_90%).

Estenosis pulmonar

Estenosis pulmonar leve
ECG normal en 30-40 %
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rSR’orR’enV1

Estenosis pulmonar moderada a severa
Desviacién del eje derecho: +90 a +210
Crecimiento atrial derecho

HVD reflejando el grado de estenosis.
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ENFOQUE INICIAL DEL 9
PACIENTE PEDIATRICO

CON TAQUICARDIA
SUPRAVENTRICULAR

Alvaro E. Arenas Auli, MD

INTRODUCCION

El término de taquicardia supraventricular (TSV) se utiliza para determinar todas
aquellas taquiarritmias (tabla 1) que tienen su origen, previo a la bifurcacién del
haz de His del sistema eléctrico cardiaco, cursando con morfologia de complejo
“QRS” angosto en el electrocardiograma (EKG) en el 90 % de los casos. En la
edad pedidtrica es claramente la causa mas comun de las taquiarritmias, y su
incidencia se estima entre 1:250 a 1:1000 nifios. En los niflos menores de 12
afios la causa mds frecuente de TSV es debida a la presencia de una conexién
auriculoventricular anémala (via accesoria), y en los pacientes adolescentes la
taquicardia por reentrada nodal ocupa un alto porcentaje de éstas. El origen
del mecanismo anormal (reentrada, foco automitico, etc.) excluye de este
grupo a la taquicardia sinusal. Aunque el criterio de taquicardia se vincula a la
frecuencia auricular (onda P) y no necesariamente a la ventricular (complejo
QRS), en muchas ocasiones las ondas “P” no son visibles, estdan bloqueadas,
o son retrogradas respecto al QRS en el electrocardiograma y por ello en la
préctica, la sospecha de TSV en algunos casos se basa en la frecuencia de los
complejos ventriculares.

Tabla 1. Causas de taquicardia supraventricular.

Taquicardia paroxistica supraventricular secundaria a via accesoria (WPW, via oculta, fibras de
Mahaim)

Reentrada nodal

Taquicardia paroxistica reciprocante de la unién (PJRT)

Taquicardia ectépica de la unién

Taquicardia auricular ectépica focal o multifocal

Flutter auricular

Fibrilacién auricular
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EVALUACION INICIAL DEL PACIENTE CON TAQUICARDIA
SUPRAVENTRICULAR

Al evaluar un paciente pedidtrico con antecedente de taquicardia debemos
recordar:

1. Los sintomas de las arritmias varian segin la edad, generalmente los menores
de 5 afios no van a describir las palpitaciones, y frecuentemente el unico
sintoma que refieren es dolor precordial o sensacién de malestar toracico.
En los lactantes, los sintomas estdan dados por falla cardiaca secundaria o
porque la madre nota el precordio hiperdindmico en su hijo.

2. El examen fisico de estos pacientes puede ser completamente normal si
se realiza cuando estd asintomatico, lo que no descarta el diagndstico de
arritmia.

3. La urgencia del estudio de estos pacientes depende de la severidad de
los sintomas, la forma de presentacién, la estructura y funcién cardiaca
y actividad del niflo. Es asi como pacientes con cardiopatia estructural
o disfuncién ventricular deben ser hospitalizados para iniciar su estudio
inmediatamente, asi como los nifios en los cuales la taquiarritmia se
presenta con sincope secundario. Los nifios que desarrollan actividades de
deporte competitivo también deben iniciar su estudio prontamente para
evaluar y estratificar su riesgo.

4. Esimportante que los exdmenes que se solicitan sean realizados y analizados
por profesionales entrenados en el area de cardiologia y/o electrofisiologia
pedidtrica para su adecuada interpretacion.

A. ANAMNESIS

Es muy importante para realizar el diagnéstico de la arritmia; las taquicardias
patolégicas generalmente son de inicio y término subito, por lo que es importante
recalcar su forma de presentacion (algunos nifios claramente dicen que “su corazén
de un momento a otro se acelera y luego para”). Los sintomas acompaiiantes
dependen de la edad, los mas frecuentes son mareos, palpitaciones, sincope,
palidez, dolor precordial, diaforesis, ansiedad, o dificultad respiratoria subita, y
cianosis en el lactante. Debemos detallar sobre la secuencia de estos sintomas, si
lo primero son las palpitaciones y luego los sintomas asociados o viceversa, porque
ocasionalmente la taquicardia puede ser sinusal secundaria a un dolor precordial
u otro sintoma previo. Cuando estd asociada a sincope se debe determinar si
las palpitaciones lo precedieron, la actividad fisica que estaba realizando, y la
frecuencia cardiaca en caso de que alguien la hubiera determinado durante el
evento, asi como la presencia de familiares con sincope o arritmias.
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Se debe ademds interrogar sobre las siguientes circunstancias: entidades
sindrémicas, genéticas, arritmias familiares, alteraciones hidroelectroliticas e
ingesta de farmacos.

B. Examen fisico

Se debe poner énfasis en las caracteristicas del latido y ruidos cardiacos, los
pulsos periféricos, presencia de soplos, tonos anormales y la presién arterial.
Como se dijo anteriormente, puede ser normal cuando estd asintomdtico,
y debemos descartar la presencia de otras enfermedades que nos lleven a
taquicardia sinusal como anemia, fiebre, trastornos endocrinolégicos, etc. La
gran mayoria no tiene cardiopatia estructural.

C. Manifestaciones clinicas durante la
TAQUICARDIA

Estan condicionadas por la edad del paciente. En los neonatos y lactantes, la
frecuencia cardiaca (FC) estd alrededor de los 220-300 lpm, que dan lugar,
por un lado, a la llegada de menor cantidad de sangre al ventriculo (debido al
acortamiento del tiempo diastélico), causando bajo gasto; y por otro, es motivo
de congestién venosa, provocando en conjunto la situacién de insuficiencia
cardiaca (IC) en un plazo inferior a 48 horas. Por ello esta taquiarritmia se
expresa por el cuadro sintomdtico correspondiente a la IC: taquicardia, mala
perfusiéon (palidez con acrocianosis), diaforesis, hipotermia, irritabilidad,
disnea, oliguria, hepatomegalia, etc., y existe riesgo de muerte si no se controla
en un breve plazo. La importancia de este cuadro se basa en que siendo la
edad media de presentacién 3 aiios, el 60% son menores de 4 meses y cursan
con IC el 25%. En edades posteriores, la FC oscila entre 160-220 lpm, y la
tolerancia hemodindmica a la taquiarritmia es superior por lo que no suele
ocurrir IC, manifestdndose entonces por ansiedad, palidez, vémitos, mareos,
palpitaciones, cefaleas y opresién precordial. Si cede espontdneamente, puede
ir seguida de poliuria, menos frecuentemente se presenta sincope secundario.
En la etapa prenatal se puede manifestar por hidrops como reflejo de la IC por
la taquicardia sostenida.

D. Estudios no invasivos
Electrocardiograma (EKC)

Es el paraclinico mds importante en el diagnéstico, se debe realizar siempre
tanto uno basal como otro con taquicardia. E1 EKG basal debe ser interpretado
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completamente y se enfatizard en el ritmo, la presencia o no de preexcitacién
ventricular, de latidos ectdpicos, los intervalos (P-R, QRS, QTc). Con este
podemos hacer diagnéstico de sindrome de Wolff-Parkinson-White (WPW)
que se presenta en el 22%, cuando asociado a la TSV encontramos un patrén
de preexcitacién ventricular en el EKG basal (intervalo P-R corto y onda
delta) (figura 1), o nos puede inferir la presencia de taquicardias auriculares
ectépicas si encontramos ectopias auriculares frecuentes, o una taquicardia por
via accesoria de tipo Mahaim si hay onda delta con P-R normal. En el caso de
tener en el EKG basal el QTc prolongado, sindrome de Brugada o QT corto las
taquicardias mds frecuentes son las ventriculares.

Figura 1. Sd WPW (Intervalo P-R corto onda delta).

El EKG durante taquicardia es muy util para determinar el tipo de TSV, el 90%
de estas tiene complejo QRS angosto o normal (< 80 msg en menores de 3 afios
y _< a 100 msg en mayores). Algunas TSV cursan con complejo QRS ancho
(10%) como es el caso de taquicardias antidrémicas con aberrancia (en las que
hay un bloqueo funcional de una de las dos ramas del haz de His por el aumento
de la frecuencia cardiaca), o cuando el QRS basal es ancho por bloqueo de
rama, por lo que es importante compararlo con el EKG basal. El intervalo R-R
es regular, excepto en los casos de fibrilacién auricular o Aurter auricular con
conduccién auriculoventricular (A-V) variable. La frecuencia cardiaca varia
segun la edad pudiendo llegar en recién nacidos y lactantes hasta 280 a 300
Ipm, en los casos en que la conduccién A-V no es 1:1 se debe medir tanto la
frecuencia auricular como la ventricular. En lo posible, hay que determinar la
onda P y la relacidon que tiene ésta con el QRS, si lo precede o si estd posterior a
éste (P retrégrada). En las TSV por via accesoria la onda P es retrégrada (figura
2), en las taquicardias auriculares precede al QRS (figura 3), en ocasiones se

74

booksmedicos.org



9 / Enfoque inicial del paciente pediatrico con taquicardia supraventricular

ven mds ondas P que QRS por bloqueo auricular a nivel de nodo A-V (lo que
descarta taquicardia por via accesoria) y en reentrada nodal generalmente no
se observa o estd inmediatamente al final del QRS (figura 4) + La relacién A-V
se define observando la onda P y el QRS; si tenemos una relacién mayor a 1:1
nos indica que hay mas ondas P que complejos QRS por una mayor frecuencia
auricular lo que descartaria taquicardias mediadas por via accesoria, y como
posibilidades diagnoésticas tendriamos taquicardias auriculares, flutter auricular
(en donde observamos las tipicas ondas F o en dientes de serrucho negativas
en DII, DIII, AVF, y sin linea isoeléctrica entre ellas), fibrilacién auricular o
reentrada nodal con bloqueo (figura 5).

ﬂmf’mﬂ’!’

%asmt i

Figura 2. Taquicardia por via accesoria con QRS angosto, R-R regular y onda P retrégrada. Las
flechas indican las ondas R

Figura 3. Taquicardia auricular focal. Las ondas P preceden al QRS.
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Figura 4. Taquicardia por reentrada nodal. La onda P estd al final del QRS, produciendo una
“pseudoR” en VI, y “PseudoS” en AVF.

Figura 5. Flutter auricular con conduccién A-V variable, con mayor nimero de ondas “F” que
QRS, por bloqueo a nivel de nodo A-V.
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Monitoria de Holter

Puede ayudar en el diagnéstico ambulatorio de la arritmia, pero solamente si
durante la monitorizacién (24 horas) se presenta la taquicardia; igualmente
sirve para el estudio de pacientes con palpitaciones frecuentes para analizar el
ritmo cardiaco durante los sintomas. En nifios con sindrome de WPW se puede
determinar si la preexcitacién es permanente o intermitente y el comportamiento
de ésta con los cambios de la frecuencia cardiaca. En algunos casos es util para
el seguimiento de pacientes que estan bajo tratamiento médico.

Monitoria de eventos

Es una monitorizacién ambulatoria similar al estudio de Holter que se deja por
un tiempo mayor, entre 2 y 6 semanas, sdlo registra cuando el paciente activa
el dispositivo por presencia de los sintomas. Se utiliza cuando el diagndstico no
estd confirmado y la frecuencia de los sintomas es baja.

Radiografia de térax

Importante para detectar posibles cardiopatias asociadas o cardiomegalia por
insuficiencia cardiaca, como consecuencia de la arritmia.

Ecocardiograma

Clave para el diagnéstico de cardiopatias estructurales, las mdas asociadas con las
arritmias son miocarditis, enfermedad de Ebstein, miocardiopatia hipertrdfica,
displasia arritmogénica del ventriculo derecho y tumores. Es de mucha utilidad
para el estudio de la frecuencia y el ritmo en las arritmias fetales. Siempre debe
realizarse previo al estudio electrofisioldgico.

Prueba de esfuerzo

Util para evaluar el ritmo y el comportamiento de la arritmia si se presenta
durante el ejercicio, raramente se utiliza como estudio inicial, y es de mayor
valor en el estudio de pacientes con extrasistoles, o en los que claramente la
arritmia es desencadenada por el esfuerzo.

Quimica sanguinea

Algunas alteraciones electroliticas pueden ser la causa de las taquiarritmias,
como trastornos en el sodio, potasio, magnesio (principalmente en pacientes
que estan en UCI o durante el postoperatorio cardiovascular) asi como efectos
secundarios de los farmacos. También se debe estudiar en pacientes con
sospecha de enfermedad endocrinolégica o renal.
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De todas estas pruebas destaca el EKG; sus ventajas son: asequible, manejable,
incruento, repetible, rapido y econémico. Con el que se puede hacer un
diagndstico de forma sencilla y segura, y es indispensable para todo estudio
de nifios con arritmias, en lo posible realizar uno en reposo y otro durante
la taquiarritmia. A la hora de efectuar un registro se deben tener en cuenta
una serie de condiciones técnicas para la poblacién pedidtrica, y seguir una
secuencia determinada para el andlisis del trazado. Se debe disponer de un
trazado de 12 derivadas (6 frontales y 6 precordiales).

Tratamiento

El tratamiento de los pacientes con taquicardia supraventricular se debe dividir
en dos, el primero dirigido a los pacientes con episodio agudo de taquicardia
supraventricular y el segundo al tratamiento de mantenimiento.

En el nifio que llega al servicio de urgencias con un episodio de taquicardia lo
primero que se debe evaluar es el compromiso hemodindmico secundario y tomar
un electrocardiograma completo de 12 derivadas (con lo que diferenciaremos
la taquicardia supraventricular de la taquicardia sinusal o ventricular).

Si el paciente se encuentra hemodindmicamente estable, se pueden intentar
maniobras vagales de las cuales, segin la Academia americana de pediatria
las recomendadas en la edad pedidtrica son: la aplicacién de hielo facial
(dentro de un guante o bolsa colocar hielo picado y agua helada y aplicarlo en
la cara sin obstruir la via aérea por no mds de 15 segundos), la estimulacién
rectal para los lactantes, y maniobras de Valsalva (soplar por un pitillo
obstruido) o estimulacién faringea. Durante estas maniobras siempre debemos
tener al paciente monitorizado y en lo posible estar registrando un trazado
electrocardiografico para observar la respuesta que es de mucha utilidad para
el diagnostico etioldgico de la taquiarritmia. Si a pesar de estas maniobras el
paciente continda con taquicardia, se debe iniciar la fase farmacoldgica en
donde sin duda, la adenosina ha reemplazado a todos los otros tipos de terapia
farmacolégica existente, (sirve tanto para yugular la taquicardia como para
hacer diagndstico etioldgico en los pacientes que no revierten; al observar el
comportamiento de la onda “P” durante el bloqueo A-V transitorio (figura
6) su accién es la de bloquear transitoriamente la conduccién en el nodo
A-V logrando el cese de la taquicardia en cerca del 90% de los casos (WPW,
reentrada nodal, via accesoria oculta), excepto en fibrilacién, flutter y algunas
taquicardias auriculares ectdpicas. La dosis indicada inicial es de 0,lmg/kg EV
(maximo 6 mg), administrada en bolo rédpido por un acceso venoso lo mds
central posible y mediante la técnica de llave de 3 vias, administrando primero
la adenosina no diluida y realizando posteriormente un lavado con solucién
salina. Si no existe respuesta, la dosis puede ser doblada a 0,2mg/kg (méximo
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12 mg); durante su administracion siempre debe estar el paciente monitorizado,
y se debe tomar un registro electrocardiografico continuo. Se debe realizar
teniendo al alcance un cardiodesflbrilador externo por el riesgo (aunque bajo)
que existe de desencadenar flbrilacién auricular. No estd indicada en pacientes
asmaticos por el riesgo de producir un broncoespasmo severo. Otra alternativa
terapéutica en nifios mayores de 4 afios es el verapamilo, en dosis de 0, Img/kg
endovenoso lento (mdximo 2 mg), siempre administrado bajo monitorizacién y
con accesibilidad a equipos de reanimacidén por el riesgo de hipotensién, bloqueo
A-V avanzado o paro cardiorrespiratorio, que en caso de presentarse se debe
revertir con cloruro de calcio en dosis de 10 mg/kg y/o isoproterenol. Si no hay
respuesta, se puede intentar una segunda dosis al cabo de 5 minutos. Algunos
clinicos consideran que la inyeccién de gluconato de calcio al 10% previene
los efectos negativos del verapamilo, sin interferir el efecto antiarritmico. Si
persiste la taquiarritmia se debe iniciar amiodarona con un bolo inicial de 5 mg/
kg para pasar entre 20-60 minutos, y dejando una infusién de 10 mg/kg/dia.

Figura 6. Administracion de adenosina a un paciente con taquicardia de complejo QRS angosto;
se observa que posterior a la administracién se bloquea el nodo A-V 2:1 pero no revierte la
taquicardia, contintan las ondas P (sefialadas con las flechas) a la misma frecuencia y la frecuencia
ventricular disminuye. Esto hace Dx de taquicardia auricular y excluye a las otras formas de TSV.

INSUFICIENCIA CARDIACA

En el feto con insuficiencia cardiaca, hidrops fetalis o taquicardia sostenida,
hay indicacién para administrar a la madre digoxina o flecainida (no disponible
en Colombia); y si la gestacién alcanza las 36 semanas se debe desencadenar el
parto. En el recién nacido, el flutter auricular es la causa mds frecuente de TSV,
el cual responde muy bien a la digoxina, por lo que se convierte en medicamento
de primera eleccién para esta taquiarritmia en este grupo etareo; la dosis inicial
para digitalizar al paciente es de 20 a 30 mcg/kg de la cual el 50% se da en la
primera dosis y el 50% restante dividida en 2 dosis cada 6 horas, y se continua
con una dosis de mantenimiento entre 5 y 10 mcg/kg/dia en 1 6 2 tomas; puede
asociarse a betabloqueadores en caso de no lograr revertir la arritmia.
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Existen ademds otras formas de terapia aguda eléctrica como son la
sobreestimulacién esofagica, la cual puede utilizarse con fines diagndsticos y
terapéuticos. Si bien es una excelente técnica y logra convertir la arritmia, en
un 91% tiene el inconveniente que no se encuentra disponible de regla en un
servicio de urgencias. La segunda forma de terapia eléctrica la constituye la
cardioversion eléctrica sincronizada (CVE). Se indica una dosis inicial de 0,5 }/
kg y debe considerarse en su aplicacién sedacion del paciente, control de la via
aérea, utilizacién de paletas adecuadas para la edad y no olvidar realizar una
técnica sincronizada con el electrocardiograma del paciente, para asi evitar
la posibilidad de una flbrilacién ventricular. En caso de no existir respuesta a
la primera dosis inicial, ésta puede ser doblada o aumentada hasta 2 J/kg. En
pacientes con hemodinamia estable la CVE se indicaria cuando las opciones
farmacolégicas no han revertido la arritmia.

Para los pacientes con descompensacién hemodindmica (hipoperfusién
periférica, dificultad respiratoria, alteracién del estado de conciencia o shock
con hipotensién) estd indicada la cardioversion eléctrica sincronizada como
tratamiento inicial, a las misma dosis indicadas anteriormente; puede utilizarse
la adenosina si ya hay un acceso venoso o intradseo pero ésta no debe retrasar
la CVE y se debe iniciar el protocolo de reanimacion.

Una vez al paciente se le ha yugulado la taquicardia se debe iniciar un
tratamiento permanente en conjunto con el cardiélogo o electrofisidlogo
pediatra, para evitar y disminuir el riego de recurrencia, mientras se realiza
el estudio electrofisiolégico como tratamiento definitivo, por lo que debe ser
remitido para el estudio y manejo. Dentro de los medicamentos de primera
linea estdn los betabloqueadores de gran utilidad para aquellos pacientes con
taquicardia por via accesoria, reentrada nodal, taquicardias auriculares entre
otras. El verapamilo para mayores de 1 afio puede ser utilizado en pacientes
con taquicardia por reentrada nodal o via accesoria. En los neonatos con flutter
auricular se debe continuar la digoxina como terapia de seguimiento. Son
considerados medicamentos de segunda linea la propafenona, sotalol, flecainida,
amiodarona, los cuales solamente serdn indicados por el electrofisidlogo
pediatra en casos refractarios.

Estudio electrofisiologico, mapeo y ablacién

En la ultima década, los avances de la electrofisiologia invasiva han convertido
al estudio electrofisioldgico y la ablacién en la opcidn terapéutica definitiva de
eleccién para nifios mayores de 5 afios; durante el estudio no sélo se determina
el mecanismo de la arritmia, sino que ademds mediante la ablacién (con
radiofrecuencia o crioablacién) se logra abolir el foco ectépico de la arritmia o
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el haz andmalo que la perpetta, con un alto porcentaje de efectividad entre el
95-98%, y una baja recurrencia que no supera el 3%.

El estudio electroflsiolégico consiste en un procedimiento minimamente
invasivo, percutdneo, similar al cateterismo cardiaco, en el que bajo visién
fluoroscdpica se usan electrocatéteres que tienen electrodos en su extremo
distal y estdn conectado a un sistema computarizado y a un poligrafo externo,
que permite la identificacién, ampliacién, registro y reproduccién de las sefiales
eléctricas intracavitarias locales, ademds se emplea la estimulacién eléctrica
programada del corazén para inducir, manipular o terminar arritmias auriculares
y/o ventriculares logrando asi establecer la forma de propagacién eléctrica
normal y de la arritmia, con lo que se determinan el origen y el mecanismo de
ésta. El “mapeo” es la técnica que permite delimitar la zona del endocardio donde
se encuentra circunscrita la arritmia, su sitio de origen o la regién critica que
la promueve. Para realizar el mapeo es necesario desplazar los electrocatéteres,
con la intencién de llevarlos a la zona de interés o introducir varios (2 a 4)
catéteres con ese proposito. La ablacién por energia de radiofrecuencia es la
técnica utilizada para lograr el tratamiento curativo de la arritmia cardiaca.
La radiofrecuencia es administrada mediante un catéter que se dirige a la
zona especifica del endocardio delimitada por el mapeo. La aplicacién de esta
energfa produce destruccién tisular delimitada sobre la zona critica o el sitio de
origen de la arritmia, conduciendo a la abolicién de ésta. La magnitud del dafio
tisular estd en relacién con la temperatura de la interfase catéter-tejido, el flujo
sanguineo en la zona de aplicacion, el tipo de catéter, el tamarfio de la punta del
catéter, la estabilidad en el sitio de aplicacién y la variacién de factores fisicos
como la impedancia y el numero de vatios.

Actualmente hay disponibles otros sistemas de mapeo tridimensional
(Carto, EnSite, Localisa) con los cuales, ademds de la informacién eléctrica, se
obtiene informacién anatémica de todos los puntos con los cuales los catéteres
han tenido contacto con el endocardio y mediante un software que recopila la
informacién, reconstruye y produce una imagen tridimensional anatémica de
la cavidad cardiaca valorada, en donde se determinan los tiempos de activacién
eléctrica, de voltaje y propagacién, lo que ofrece una mayor precisién y
seguridad al momento del mapeo y la ablacién permitiendo la ampliacién de
la cura a arritmias dificiles de localizar, como son las taquicardias auriculares o
postoperatorias, y asi mismo se disminuye el tiempo de exposicién a los rayos
X.

La indicacién de cirugia antiarritmica ha disminuido notoriamente por la
realizacién de estudios electrofisiolégicos; se realiza en algunos nifios en los
que durante el estudio electroflsiolégico no se logrd la cura de la arritmia, o
en pacientes con taquicardias auriculares complejas que tienen cardiopatia
estructural de base que promueve la arritmia.
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CARDIOPATIAS CONGENITAS
MAS FRECUENTES EN LA
PRACTICA CLINICA



COMUNICACION 1 0
INTERAURICULAR (CIA)

Jairo Mesa, MD

Definicién
La comunicacién interauricular (CIA) es un defecto del tabique que separa
la auricula derecha de la izquierda (figura 1). El foramen oval permeable es
una comunicacién fisiolégica que se encuentra en el 25-30% de las personas
normales y no se considera una defecto cardiaco.

El defecto de la pared atrial puede estar localizado a diferentes niveles, pero
todos los defectos producen el mismo efecto.

el

Figura 1. Esquema en el que se muestra un defecto auricular, donde la sangre pasa de la auricula
izquierda a la auricula derecha y de esta al VD, con paso posterior de la sangre al tronco pulmonar
y sus ramas, con aumento posterior del retorno venoso a la auricula izquierda. Note que en esta
situacion, es el VD el que maneja la sobrecarga diastélica de volumen.
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CIA tipos

1. Ostium secundum: es la CIA mas frecuente (89%). Se localiza centralmente
en la region de tipo ostium secundum, la fosa oval y ocurre como resultado
de la deficiencia del septum primun.

2. Tipo ostium primum: estd localizado en la base del septum atrial (es el 7%
de los casos). Frecuentemente estd asociado con pacientes con Sindrome
de Down:

Deformidades de la vélvula mitral.

Deformidades de la valvula trictspide.

Defectos del canal atrio ventricular.

Obstruccién al tracto de salida del ventriculo izquierdo.

R Al

3. Tipo senovenoso o seno coronario: es un defecto localizado en la unién
del tabique interauricular con los margenes de las venas cavas (es el 4% de
los casos). Puede ser tipo vena cava superior (generalmente son las de tipo
posterior). Frecuentemente se acompaiia de drenaje venoso andmalo total
o parcial.

Fisiopatologia

Este defecto permite el paso de sangre de la auricula izquierda (Al) a la auricula
derecha (AD), luego esta sangre pasa al ventriculo derecho (VD), tronco
pulmonar (TP) y a los pulmones, por lo tanto se produce una sobrecarga de
volumen al VD (sobrecarga diastélica), la cual usualmente es bien manejada
por el VD. El grado de cortocircuito con estenosis pulmonar relativa asociada
al aumento de flujo, depende del tamaiio de la CIA, sino también de la
distensibilidad de los ventriculos durante la didstole. El cortocircuito ocurre
principalmente durante la didstole.

Manifestaciones clinicas

En pacientes pedidtricos no suele presentar sintomas. EN 3% de lactantes
menores se puede presentar falla cardiaca y en los pacientes es mas frecuente
en mujeres (2:1), en la tercera o cuarta década, pueden aparecer problemas del
ritmo cardiaco, hipertensién pulmonar con sintomas como disnea de esfuerzo,
etc.

En los pacientes pediatricos sintomaticos, se puede encontrar algo de retraso
pondo estatural, ligera taquicardia al esfuerzo, aumento en la frecuencia de
problemas respiratorios, etc.
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EXAMEN FisICO

Palpacién: usualmente se encuentra hiperactividad cardiaca.

Auscultacién: Usualmente son ruidos cardiacos ritmicos, con un R2 desdoblado
fijo y en algunas ocasiones se puede encontrar un soplo sistdlico eyectivo en el
foco pulmonar grado II - III / VI, con un segundo ruido desdoblado constante
tanto en inspiracién como en espiracion.

Cuando la CIA es grande, se puede encontrar un retumbo diastdlico en
foco tricuspideo el cual es originado por el hiperflujo que pasa a través de esta
valvula.

Diagnéstico

1. Electrocardiograma: en algunos casos se encuentra un eje del QRS normal,
pero lo més frecuente es encontrar un eje con desviacion a la derecha (mayor
de 120). Se evidencia crecimiento de cavidades derechas y frecuentemente un
bloqueo incompleto de rama derecha (figura 2).

Figura 2. Electrocardiograma: Bloqueo incompleto de rama derecha dado por patrén "rsR" (2), en
precordiales derechas (VI 'y V2). "S”en V5, V6, como signos de crecimiento ventricular derecho
(3). Signos de crecimiento auricular, por "P " picuda en DII (1).

2. Rx de tdrax: se evidencia cardiomegalia a expensas de cavidades derechas,
aumento del tronco de la pulmonar con prominencia de sus ramas y aumento
del flujo pulmonar (figura 3).

3. Ecocardiograma: es el método de eleccién para el diagndstico. Se encuentra

el defecto anatémico, usualmente permite observar su localizacién precisa,
tamario, morfologia y caracteristica de los bordes. Se aprecia también el grado de
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sobrecarga de volumen en el VD. Suele encontrarse una “estenosis pulmonar”,
con un gradiente que no supera los 30 a 35 mmHg, la cual pude ser secundaria
al hiperflujo pulmonar. Se puede medir la presidn sistélica del VD, con base en
la insuficiencia tricuspidea; esta presion refleja la presién sistolica pulmonar.
Se deben descartar anomalfas asociadas como el prolapso mitral, determinar el
drenaje de las venas pulmonares u otras lesiones cardiacas (figura 4).

Figura 3. Radiografia de térax que muestra un corazén con leve aumento en el tamafio por
crecimiento del ventriculo derecho, cono de la pulmonar dilatado secundario al aumento de
flujo pulmonar aumentado, con hilios prominentes y distribucién del flujo uniforme a los campos
pulmonares. Se trata de una CIA con moderada repercusién hemodindmica sin hipertensién
pulmonar.

4. Cateterismo cardiaco: como método diagndstico unicamente estd indicado
cuando existe duda diagndstica ya sea anatomica o de hipertensién pulmonar
no reactiva. Como método de tratamiento se estd convirtiendo en el método
de eleccién y cuando se desea descartar lesiones asociadas para cierre por
cateterismo de la comunicacién tipo Ostium Secundum.

MANEJO INVASIVO

Es fundamental diferenciar entre un foramen oval permeable, que es fisioldgico
y una CIA.
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En el primer caso no requiere ningun tipo de tratamiento, ya que es una
situaciéon normal. En el caso de confirmarse una CIA, el paciente debe
continuar en controles periddicos, sin requerir ningtin tipo de tratamiento
medicamentoso, ya que estos pacientes son completamente asintomdticos. En
pacientes adolescentes o adultos, se pueden presentar arritmias, generalmente
supraventriculares, que en su gran mayoria no requieren tratamiento médico y
no causan ningun sintoma.

Figura 4. Ecocardiograma que muestra con y sin color, un defecto atrial muy grande, con
cortocircuito importante de izquierda a derecha, que se nota en el color (identifica el flujo de
sangre), como pasa en forma masiva a la auricula derecha.

Cuando la arritmia ya se ha instaurado, ésta no regresa a pesar del cierre del
defecto. En los pacientes que no tienen arritmias, el cierre del defecto previene
su aparicién. Pacientes pedidtricos con CIA e hipertensién pulmonar (presién
sistolica ventricular derecha > 40 mm Hg), debe descartarse otra causa de la
HTI* ya que se debe considerar que ésta no es ocasionada por la CIA.

La edad de tratamiento ideal en nuestra institucién se efectda después de los
3 1/2 y 4 afios de edad.

Quirirgico: es el procedimiento de eleccién en defectos tipo Ostium primum y
seno venoso (figura 5). Consiste en cerrar el defecto auricular en forma directa

SECCION |1 89

booksmedicos.org



Cardiologia pediatrica practica

por medio de una sutura o con un parche usualmente de pericardio del mismo
paciente. Como el defecto estd situado dentro del corazén, se requiere, por un
periodo corto, colocar al paciente en una méquina de circulacién extracorpérea,
lo cual permite abrir la auricula derecha y sin sangre en el corazén poder ver el
defecto y cerrarlo.

Figura 5. Cierre quirtirgico de una CIA tipo foramen oval de moderado tamaifio, que consiste
en colocar un parche de pericardio del mismo paciente en el septo atrial. Para realizar este
procedimiento se debe tener el corazén en méquina de circulacién etracorpdrea, para poder abrir
la pared libre de la auricula derecha para este efecto.

Cierre percutineo mediante cateterismo cardiaco: se introduce por la vena
femoral un catéter sobre el cual se pasa un dispositivo que tiene forma de doble
balén fabricado con un material biocompatible autoexpandible con memoria
de forma, con el cual se cierra la CIA, se sitda uno de los discos en el aspecto
auricular izquierdo del septo y el otro en el aspecto derecho, cerrando asi el
orificio auricular anormal (figuras 6 y 7).

CIA pequeiia vs. foramen oval permeable: el paciente debe continuar en

observacién, hasta los 4 afios de edad, cuando se defina si realmente se trata de
una CIA y/o un foramen oral.
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Figura 6. Mediante un catéter insertado en la vena femoral, se introduce un dispositivo plegado,
dentro de la luz del catéter, que se va a conformar en forma de doble botén cerrando el defecto
atrial.

Figura 7. Se puede ver el dispositivo de cierre del defecto atrial, que consta de dos discos conectados
entre si, que se sittian a cada lado del septo, cerrando completamente el defecto auricular.
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CIA grande con repercusién hemodindmica: observar evolucién hasta los 4
anos de edad para definir cierre. No requiere tratamiento médico.

CIA grande con insuficiencia cardfaca: si bien es rara, se puede presentar
en lactantes y es la tnica indicacién de cierre quirtrgico del defecto en un
paciente menor de cuatro afos.

CIA en paciente mayor de cuatro afios: cierre percutdneo o quirtrgico.
Control postquirtrgico inmediato de CIA: cuidados de la herida, terapia fisica
y rehabilitacién pulmonar (incentivo).

Cuidado inmediato de cierre percutineo: heparina durante 24 horas,
continuar ASA como antiagregante plaquetario por 6 meses. Control tardio
post-cierre: ecocardiograma semestral (2 controles a los 6 y 12 meses) con el fin
de confirmar cierre definitivo del defecto y regresién de la sobrecarga de volumen
en cavidades derechas. Posteriormente, continuar controles clinicos anuales
con electrocardiograma por el riesgo de arritmias tardias. Ecocardiograma cada
cinco afios para evaluar la evolucién y comportamiento de la valvula mitral a
largo plazo.
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INTERVENTRICULAR (CIV)

Miguel Ronderos Dumit, MD

DEFINICION

La CIV, como su nombre lo indica, es un defecto del tabique que separa los dos
ventriculos (figura 1). Es el mds comtn de los defectos congénitos cardfacos,
encontrandose en el 25% de todas las cardiopatias congénitas.

Tenemos que tener en cuenta la anatomia del septo interventricular, en
donde la estructura interna son trabéculas musculares muy gruesas en el
aspecto ventricular derecho y delgadas y mads finas en el aspecto ventricular
izquierdo del tabique.

Tiene una forma geométrica algo compleja con cuatro porciones basicas a
saber:

a. La porcién de entrada (situada por debajo de la valvula tricispide y
mitral)

b. La porcién de salida, localizada inmediatamente por debajo de la valvula
pulmonar

c. La porcién trabeculada (que es la mayoria del septo)

d. La porcién perimembranosa, que es la regién inmediatamente por debajo
de la insercién de la valva septal de la tricuspide con la unién de las otras 3
porciones.

El 90% de los defectos estdn localizados en la regién perimembranosa y mds

o menos el 50% de las CIVs se cierran espontdneamente (perimembranosas y
musculares, las infundibulares no se cierran espontdneamente).
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Figura 1. Esquema en el que se muestra un defecto ventricular perimembranoso, donde la sangre
pasa del ventriculo izquierdo al derecho en sistole, con paso posterior de la sangre al tronco
pulmonar y sus ramas, con aumento posterior del retorno venoso a cavidades izquierdas que son las
que manejan la sobrecarga diastélica de volumen.

CLASIFICACION

9

Perimembranoso: estd localizado adyacente al septum membranoso que es
el sitio donde confluyen la porcién de entrada, traneculada y porcién de
salida y adyanecte al trigono fibroso del corazén donde la valvula adrtica,
mitral y tricuspidea estdn en continuidad fibrosa. Este tipo de CIV es la més
frecuente.

Tipo subpulmonar: estd asociado con insuficiencia de la aorta debido a
que las valvas adrticas (Izquierda y no coronariana) pueden prolapsar en el
defecto mismo debido a la pérdida de soporte anular de la valvula aértica.
Tipo muscular: el anillo completo del defecto esta localizado en el musculo.
Pueden ser apical, anterior, posterior o en medio del septum o del tracto de
salida, de acuerdo a la posicién relativa en el espto.

Tipo malalineada: es el resultado de una mala alineacién entre el septum
infundibular y el septum muscular trabecular. El desplazamiento puede ser
anterior del septum infundibular (como ocurre en la tetralogia de Fallot) o
posterior (como ocurre en el arco aértico interrumpido).
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* Tipo canal (o del tracto de entrada): estdn localizados posteriormente
dentro del drea confinada por los musculos papilares de la valva septal de
la vélvula tricuspide. Este defecto bordea al anillo de la valvula tricispide.

FISIOLOGIA Y MANIFESTACIONES CLINICAS

Hay tres factores que influyen en el comportamiento fisiolégico como son:
edad del paciente, tamafo del defecto, y estado de las resistencias pulmonares.
Las resistencias, son la relacién entre la presién de un vaso dividido por la
cantidad de sangre que pasa por dicho vaso ¢ gasto pulmonar (normalizado
para la superficie corporal del paciente. Anatémicamente, CIV grandes son
aquéllas en las cuales el tamafio del defecto es mayor o igual al tamafio del
corte seccional del anillo adrtico. Las CIV de moderado tamano, >del 50% y
< del 100% del didmetro del anillo aértico. Las CIV pequefias, son < del 50%
del didmetro del anillo adrtico.

De acuerdo con los factores que determinan el comportamiento fisiolégico
(edad, tamafio y resistencias sistémicas/pulmonares), se pueden diferenciar tres
tipos basicos de presentacién de la CIV:

1. Defectos muy pequeiios
2. Defectos grandes con resistencias pulmonares bajas
3. Defectos grandes con resistencias pulmonares elevadas.

1. Los defectos interventriculares muy pequefios tienen siempre resistencias
pulmonares normales. No generan ningtn tipo de sintomatologfa ni de riesgo
para el paciente, siendo llamativo un soplo muy intenso grado IV V/ VI en
mesocardio que se irradia en banda, compromete toda la sistole, sin ningin
otro hallazgo particular. Se deben vigilar estos defectos desde el punto de vista
ecocardiografico cuando estdn localizados en la regién perimembranosa, ya
que pueden acompaiiarse de prolapso de las valvas adrticas, con insuficiencia
aértica secundaria requiriendo en estos casos cierre quirtrgico de la CIV. En
defectos musculares tnicos pequefios (son frecuentes), el soplo es muy corto
y de alta frecuencia en mesocardio, suele no comprometer toda la sistole.

2. Defectos grandes con resistencias pulmonares bajas. Es el caso del recién
nacido, que suele ser asintomadtico, (independiente del tamaifio del defecto),
por encontrarse normalmente las resistencias pulmonares elevadas. Al
normalizar fisiolégicamente las resistencias pulmonares, que usualmente
sucede entre el 1 y 4 mes de vida, se hace evidente el cortocircuito de
izquierda a derecha a través del defecto interventricular, lo que genera un
aumento del flujo pulmonar, con aumento del retomo venoso a la auricula
izquierda (AI) y al ventriculo izquierdo (VI), compensando estas cavidades
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con aumento de la presién telediastélica del VI y por lo tanto aumento
de la presién media de la Al lo que puede generar congestién pulmonar
y sintomas respiratorios que pueden ser indistinguibles de un estado
broncoobstructivo. Adicionalmente produce disnea con la alimentacidn,
sudoracién profusa de tipo adrenérgico en dorso de nariz y labio superior y
frente, pobre ganancia de peso y talla por aumento de consumo energético
y disminucién de ingesta. La sintomatologia anteriormente descrita suele
persistir durante el primer afio de edad, si no es tratado en forma adecuada.
Del primer afio en adelante, suele defenderse aumentando las resistencias
pulmonares, lo que va a conllevar una disminucién gradual del cortocircuito
de izquierda a derecha a nivel ventricular, y desaparicién o mejoria de los
sintomas.

3. Defecto interventricular grande con resistencias pulmonares aumentadas.
Es el caso del paciente preescolar, escolar o mayor, que como mecanismo
de defensa y en razén de la falla cardiaca izquierda con hipertensién
venocapilar pulmonar, aumenta las resistencias pulmonares. Suele ser
asintomdtico, con retardo ponderal y estatural como consecuencia de
la falla cardiaca durante el primer afio de vida. El examen fisico es muy
importante, al mostrar un soplo poco audible, con un segundo ruido
pulmonar brillante y muy fuerte al cierre, por signos electrocardiograficos
de crecimiento ventricular derecho importante. Este paciente en adelante
continda siendo asintomdtico, con los hallazgos descritos, y poco a poco se
va una hipertensién pulmonar cada vez mayor hasta volverse irreversible,
que condiciona inicialmente cortocircuito de derecha a izquierda durante
el ejercicio y luego permanentemente con la cianosis que produce. De
persistir este cuadro se instaura lo que se llama un sindrome de Eisenmenger,
que consiste en una hipertensién pulmonar (HTP) severa suprasistémica
con cortocircuito basal o en reposo de derecha a izquierda, con cianosis
variable y lecho vascular no reactivo al oxigeno.

METODOS DIAGNOSTICOS
Radiografia de térax:

a. Defecto pequeiio: la radiografia de térax es normal.

b. Defecto grande con resistencias pulmonares bajas: se encontrard una
radiografia con cardiomegalia por crecimiento ventricular y auricular
izquierdo; flujo pulmonar aumentado y un cono pulmonar prominente
(figuras 2y 3).

c.  Comunicacién interventricular grande con resistencias pulmonares
aumentadas: se encontrard una radiografia con una silueta cardiaca normal,
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con posible crecimiento ventricular derecho, prominencia del cono pulmonar
y las arterias pulmonares centrales, con flujo pulmonar normal o disminuido
principalmente en la periferia del pulmén.

Figura 2. Radiografia de térax que muestra un corazén con leve aumento en el tamafio por
crecimiento del ventriculo izquierdo, cono de la pulmonar dilatado, con flujo pulmonar también
aumentado con hilios prominentes y distribucién del flujo més marcado a los dpices. Se trata de una
CIV con leve repercusiéon hemodindmica sin hipertensién pulmonar.

Figura 3. Radiografia de térax que muestra una cardiomegalia importante por crecimiento del
VI, con marcada dilatacién del tronco pulmonar y sus ramas centrales. Se trata de una CIV con

importante cortocircuito de I-D, con hipertensién pulmonar severa seguramente hiperquinética
(atin no fija).
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Electrocardiograma (EKC):

Defecto pequeiio: el EKG es normal.

Defecto grande con resistencias pulmonares bajas: en el EKG se

encuentra un crecimiento biventricular, con RS de VI 6 V2 a V5-V6.
Defecto grande con resistencias pulmonares altas: en el EKG se encuentra
un eje eléctrico a la derecha con signos de crecimiento ventricular derecho
(VD) y sobrecarga sistolica en el VD (figura 4).

Figura 4. Electrocardiograma: Nétese un crecimiento importante del VI (1), por “R” muy
prominentes en precordiales izquierdas (V5 y 6) y patrén de rSR ', en VI. El trazo del ECG en
precordiales izquierdas estd tomado a Vi.

d

Ecocardiograma: permite analizar aspectos anatémicos y fisiolégicos. En el
primero, se puede ver la localizacién precisa del defecto interventricular, si
estd 0 no presente un mecanismo de cierre (tejido dependiente o cercano
a la valva septal de la trictispide), y evidencia de anomalias asociadas de
las cuales la mas frecuente es el ductus arterioso persistente (DAP) (figura
5).

ASPECTOS FISIOLOGICOS

a.
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Defecto pequefio: se puede medir el gradiente transventricular, que
determina la diferencia de presién entre el VI y el VD, a mds pequeiio
el defecto mds alto el gradiente. Se debe igualmente descartar sobrecarga
de volumen de cavidades izquierdas por dilataciéon de la AI y del VI
Lesiones asociadas como es el prolapso de la valva coronariana derecha o
la no coronariana sobre el defecto interventricular, con o sin insuficiencia
adrtica secundaria.
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Figura 5. Ecocardiograma que muestra un corte en eje largo, en el que se ve la punta del corazén

a la izquierda, y la base a la derecha de la foto, con auricula izquierda posterior y central, con
la vélvula mitral abierta permitiendo el paso de sangre al ventriculo izquierdo que se encuentra
moderadamente dilatado, con un defecto amplio en el tabique ventricular (*) muy cerca de la
salida de la aorta (Ao).

b.

Defecto grande con resistencias pulmonares bajas: se va a encontrar un
gradiente transventricular entre 30 y 60 mniHg, el cual se obtiene midiendo
la velocidad de flujo de la sangre al parecer por el defecto ventricular con
doppler continuo, acompaifiado de importantes signos de sobrecarga de
volumen en cavidades izquierdas, dado por dilatacién de la Al y del VI,
con funcién ventricular conservada, en caso de ser muy severa puede haber
insuficiencia mitral leve secundaria a dilatacién del anillo mitral.

Defecto grande con resistencias pulmonares altas: el cortocircuito puede
ser bidireccional o dominante de derecha a izquierda de acuerdo con
la severidad en el aumento de las resistencias pulmonares. No se va a
encontrar un gradiente transventricular o éste no suele superar los 20
mmHg en ningin sentido. No hay signos de sobrecarga de volumen de
cavidades izquierdas. Se aprecia una importante dilatacién del tronco de la
pulmonar y sus ramas principales.

CATETERISMO CARDIACO

a.

b.

Defectos pequefios: no requieren cateterismo. Defectos pequeiios
restrictivos sin repercusién hemodindmica no deben ser operados.

Defecto grande con resistencias pulmonares bajas: pueden ser llevados a
cirugia sin cateterismo, a la edad que se considere conveniente, con los
hallazgos descritos para este grupo.

SECCION |1 99

booksmedicos.org



Cardiologia pediatrica practica

c. Estos pacientes requieren cateterismo cardiaco bdsicamente para realizar
test de hiperoxia, descartar otras anomalfas asociadas, evaluar el grado
de HTI* las resistencias pulmonares, su respuesta a la hiperoxia, al éxido
nitrico, el cortocircuito con 0, y la relacién de presién pulmonar/resistencia
sistémica. Igualmente se debe realizar una angiografia en el 4rbol pulmonar
para determinar el grado de lesién vascular arteriolar.

TRATAMIENTO

a. Los defectos pequefios no requieren correccién quirtrgica salvo si existe una
complicacién asociada como es el caso del prolapso de la valva coronariana
derecha.

b. Requieren correccién quirtrgica en casos de falla cardiaca que no ceda
con tratamiento médico y/o pobre ganancia de peso y talla a pesar de
tratamiento médico adecuado (figura 6).

c. Defecto grande con resistencia pulmonar alta: dependen de los datos
hemodindmicos obtenidos en el cateterismo, con respecto a presiones y
resistencias pulmonares.

CIERRE MEDIANTE CATETERISMO CARDIACO

Las CIV muscular con defecto tnico y bordes adecuados son susceptibles de
cierre percutdneo en cateterismo cardiaco, ya que la mayoria de ellas son de
dificil acceso para abordaje quirurgico. Consiste el procedimiento en colocar
un dispositivo que tiene la forma del defecto (Amplatzer), cerrando como
un doble botén sobre un ojal. También se puede realizar en nifios pequeiios
este procedimiento de una forma hibrida, que consiste en abrir el térax
quirdrgicamente y por medio de una puncién en la pared libre del ventriculo
derecho se pasa el dispositivo directamente al septo ventricular. Hoy en dia la
CIV perimembranosa no tiene indicacién de cierre por este medio, ya que si
bien es posible desde el punto de vista técnico, se ha encontrado con frecuencia
bloqueo auriculoventricular durante el procedimiento y en forma tardia sin
manifestacién clinica previa.

CIV GuiAs DE MANEJO Y SEGUIMIENTO

I- CIV pequefia (no operadas o residuales POP), no requieren manejo
médico o quirtrgico, se deben mantener con profilaxis antiendocarditis
bacteriana. En caso de presentar insuficiencia adrtica por prolapso de la
valva coronariana derecha tiene indicacién de cierre quirurgico. Si se
cierra, se da alta.
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CiV con resistencias pulmonares bajas

Lactante menor con pobre ganancia de peso,
dos cuadros respiratorios previos, signos de
falla cardiaca dados por dificultad respiratoria
leve, hepatomegalia y sudoracién profusa con
las tomas.

CON OXIGENO MASCARA
DE REINHALACION

Qp: 43 (109 ) L/m
Qs: 1.2 (3.1) L/m
Qp/Qs: 3.5/1

Rpa: 1.4 U

Rsa: 20.6 U
Qp/Qs: 3.5/1
Rp/Rs: 0.7/1

Se debe resaltar en los datos hemodindmicos lo siguiente:

Hipertensién pulmonar hiperquinética, dada por una presién sist6lica alta
(80 mm Hg) y diastdlica baja (15 mmHg), condicionada por un gran
cortocircuito de izquierda a derecha (Qp/Qs: 3.5/1).

Gasto pulmonar (Qp) muy alto, con una relacién de flujo pulmonar y flujo
sistémico Qp/Qs de 3,5 a 1 (3,5 veces mds sangre al lecho pulmonar que al
lecho sistémico).

Presién telediastolica del VI de 22 mm, con presién media de Al 22 mm,
como reflejo de la incapacidad de dicha cavidad, para manejar la sobrecarga
de volumen .

Resistencias pulmonares arteriolares bajas ( Rpa= 1,4 U), por ser el
resultado de la presiéon pulmonar media dividida por el indice pulmonar
(10,9 lit/min/m?).
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CIV CON RESISTENCIAS PULMONARES ELEVADAS

|

Preescolar con adecuada ganancia de peso,

antecedente de cuadros respiratorios frecuentes
cuando lactante, sin signos de falla cardiaca en
el momento. A la auscultacién aumento en la
intensidad en el cierre de la valvula pulmonar
(P2), con soplo grado II/ VI de baja frecuencia
en mesocardio.

BASAL

Qp: 2.6 (6.6) L/m
Qs: 1.6 (4) L/'m
Qp/Qs: 1.6/ 1

Py, ) £

Rpa:7.5U
Rsa: 18 U
Rp/Rs: 0.42

65%

R

Se debe resaltar en los datos hemodinamicos los siguiente:
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Hipertensién pulmonar con presién diastélica pulmonar elevada igual a la
sistémica (45mmHg).

Gasto pulmonar (Qp) levemente elevado con una relacién al flujo sistémico
Qp/Qs de 1,5 a 1 (1,5 veces mds sangre al lecho pulmonar que al lecho
sistémico).

Presion telediastélica del VI y Al normal (5 mmHg).

Resistencias pulmonares arteriolares (Rpa = 7,5U) elevadas, por ser el
resultado de la presién pulmonar media que se encuentra alta, dividida
por el indice pulmonar que es relativamente bajo (6,6 1/min/m?). Con una
relacién entre la resistencia sistémica y pulmonar (Rp/Rs) alta (mayor de
0,4).

Al colocar 0, se confirmé una caida en las presiones y resistencias pulmonares
muy importante, con aumento del cortocircuito de: I-Derecha.
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I- CIV con repercusién hemodindmica: Tratamiento médico. Si persisten
sintomas estd indicado el cierre quirtrgico. Si se hace pequefna con el
tiempo, se maneja como tal. Si requiere tratamiento médico por encima de
los 4 afios, cierre quirurgico.

II- CIV sin repercusiéon hemodindmica con presiones pulmonares elevadas. En
pacientes menores a 1 afio, realizar cierre quirurgico del defecto. Indicado
realizar cateterismo cardiaco con prueba de hiperoxia en pacientes mayores,
si tiene S. Down cateterismo en mayores de 6 meses. De acuerdo con el
resultado del cateterismo, cierre quirdrgico.

III- En pacientes operados: Sin defectos residuales y presiones pulmonares
normales: Controles a los 7 dias, 3 meses, 6 meses un aflo y cada afio hasta
5 afios POE Evaluar evolucién de las presiones pulmonares y descartar
aparicién de arritmias.

IV' POP con defecto residual: Si la presién pulmonar es mayor a 35 mmHg
o Qp/Qs mayor de 1,8/1 seis meses posterior al cierre, tiene indicacién
quirdrgica. Si es un defecto pequeiio igual a I.

Figura 6. Esquema que muestra el parche colocado quirirgicamente en el defecto ventricular
desde el aspecto derecho del septo. Este parche es colocado abriendo la auricula derecha y a través
de la vélvula tricuspide, se localiza y cierra el defecto ventricular. Es importante recordar que por
el borde posterior e inferior del defecto discurre el tejido de conduccidn, lo que supone un riesgo
quirtrgico de bloqueo auriculoventricular.
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PERSISTENCIA DEL DUCTUS 1 2

ARTERIOSO (PDA)

Jaime Andrés Gonzilez, MD

DEFINICION

El ductus arterioso es una estructura arterial que proviene del sexto arco
adrtico izquierdo y normalmente une la porcién proximal de la rama pulmonar
izquierda con la porcién distal del cayado adrtico (figura 1). En el recién nacido
a término tiene el mismo tamafio de la aorta descendente. Su estructura
microscépica es diferente a la de los vasos que conecta, teniendo en su capa
media tejido mucoide, fibras eldsticas entre la media y la intima, y musculo liso
ordenado en varias espirales en ambas direcciones. La intima es una capa mds
gruesa y tiene mayor sustancia mucoide vacuolada.

En el recién nacido la persistencia del ductus serd mayor a menor edad
gestacional; en los menores de 27 semanas de gestacién, mas del 80% tiene
una PDA y al menos 30% son sintomdticos y requieren tratamiento; de 28 a
30 semanas de gestacion, 77% tiene PDA y el 25% son sintomaticos; de 30
a 36 semanas de gestacion el 32% tiene PDA y 10 al 15% son sintomadticos,
para una incidencia de PDA del 21% para el grupo total. Presentdndose
aproximadamente en uno de 2.000-2.500 nacidos vivos, y alcanza un 8-10%
del total de las cardiopatias congénitas.

Si en un prematuro no se cierra el DAP en los primeros 5 dias de vida,
aumenta el tiempo de hospitalizacién, el tiempo de ventilacién mecdnica, la
incidencia de displasia broncopulmonar y el riesgo de retinopatia. En el recién
nacido a término, el PDA puede persistir debido a infeccién por rubéola en el
primer trimestre del embarazo y en particular las primeras 4 semanas, con una
incidencia entre el 50 y 85%.

Los hijos de padres con recién nacidos que cursen con PDA tienen del 2 a
4% de riesgo de recurrencia en un futuro embarazo.

El PDA es una de las lesiones que con mayor frecuencia acompaifia lesiones
complejas y en muchas ocasiones de é] depende la sobrevida como es el caso
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de las cardiopatias ductus dependientes entre las que se encuentran la atresia
pulmonar, tetralogia de Fallot, TGA con septum integro, etc.

FISIOPATOLOGIA

En la gestacién, el ductus arterioso es necesario para la supervivencia del feto
y permite que una gran parte de la sangre del ventriculo derecho (la menos
oxigenada de toda) pase a través de éste a la aorta descendente, circulando sélo
un 8% del total eyectado por el VD al lecho vascular pulmonar que presenta
una alta resistencia, por encontrarse los pulmones colapsados.

Posteriormente al nacimiento del nifio, se suspende el sistema de baja
resistencia de la placenta, se insuflan los pulmones bajando las resistencias
de este circuito y aumentan las resistencias vasculares periféricas junto a una
disminucién de la PgE2 que es producida en la placenta y es degradada en
pulmoén; normalmente se produce el cierre funcional del ductus en las primeras
24 a 48 horas de vida seguido del cierre anatémico en la 2-8- semana; en
pacientes prematuros se puede producir el cierre fisiologico hasta los 3 meses
de edad. En el 90% de los nifios recién nacidos a término el ductus estd cerrado
a las 8 semanas de vida.

En algunos nifios principalmente prematuros, con sindrome de Down,
rubéola congénita y que nacen a grandes alturas (mayor a 2.000 mts) hay mayor
incidencia de PDA. Es mas frecuente en mujeres en relacién 2:1.

El ductus puede persistir por:

1. Defectos de la pared del ductus, que no permiten responder normalmente
al proceso postnatal de cierre.

2. Madurez insuficiente de la musculatura lisa vascular, que impide una
adecuada respuesta al proceso postnatal.

3. Cualquier proceso que favorezca hipoxemia como neumonias, infecciones,
broncoaspiraciones, etc.

Cuando no se cierra el ductus arterioso al momento del nacimiento, se presenta
una expansiéon del lecho pulmonar y al disminuir la resistencia vascular
pulmonar, se presenta un cortocircuito de izquierda a derecha, con aumento del
flujo pulmonar; si el cortocircuito es importante se producird una sobrecarga
de volumen de la auricula y ventriculo izquierdo, con aumento en la presién
telediastélica, que facilita falla cardiaca y/o edema pulmonar.

Cuando el cortocircuito es significativo se puede presentar el fendmeno
de robo diastdlico adrtico el cual trae como consecuencia alteraciones de la
perfusion coronaria, isquemia intestinal, enterocolitis necrotizante, alteraciones
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de la funcién renal y reduccién del flujo en la arteria cerebral media, que es
mucho més importante en RN pretérmino.

- Sangre arterial
- Sangre venosa

[ | Sangre con mezcla arterio venosa

Figura 1. Se puede apreciar la localizacién del ductus, el cual comunica la aorta descendente
proximal con el tronco pulmonar, generando, por la diferencia de presién, un cortocircuito de
izquierda a derecha, con la subsecuente sobrecarga de volumen en las cavidades izquierdas.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Las manifestaciones clinicas dependen del didmetro del ductus y de la
diferencia de resistencia sistémica y pulmonar. En los pacientes con PDA de
minimo tamafio, no hay manifestaciones clinicas. En los pacientes con PDA
moderado o grande, se pueden presentar problemas pulmonares, diaforesis y
falla cardiaca.

Es importante recalcar que es rara la presencia de insuficiencia cardiaca en
pacientes a término (figura 2).

Prematuros

Se debe sospechar PDA cuando el recién nacido presenta un deterioro en el
curso normal de su recuperacién, siendo los sintomas disminucién del patrén
respiratorio, requerimientos mayores de Fi0,, acidosis metabdlica, taquicardia,
hiperdinamia precordial, hepatomegalia congestiva, pulsos saltones y soplo
sistdlico o sistodiastélico (“en maquinaria”).
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En los pacientes prematuros intubados aumentan los requerimientos de
pardmetros ventilatorios. Su repercusién hemodindmica puede llevar a falla
orgdnica multiple y son mds frecuentes las hemorragias a nivel cerebral y
pulmonar. También incrementa la posibilidad de desarrollo posterior de
enfermedad pulmonar crénica. Es frecuente que se presente enterocolitis
necrotizante y falla renal. En los pacientes prematuros existen 3 factores que
propician la apertura del ductus o que pueden empeorar el cuadro clinico de
presentacién como son: anemia, sobrecarga de liquidos e hipoxia; por lo tanto
se debe actuar en forma agresiva y rdpida ante cada una de estas situaciones.

Recién nacidos a término y niflos mayores

En recién nacidos a término y nifios mayores los sintomas de un PDA
dependeran del didmetro del ductus y del grado de hipertensién pulmonar
asociada. Cuando el ductus es significativo puede aparecer insuficiencia cardiaca
congestiva, infecciones respiratorias a repeticién o escasa ganancia ponderal
apreciandose en el examen fisico pulsos saltones, un latido hiperdindmico y un
soplo continuo.

Figura 2. Corazén con cardiomegalia leve por crecimiento ventricular izquierdo, cono pulmonar
prominente y dilatado por el aumento del flujo pulmonar que se nota en la dilatacién de las arterias
pulmonares centrales.
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EXAMEN FisICO

Es importante recalcar que la gran mayoria de los pacientes con PDA pequeiios
son asintomaticos, sin hallazgos clinicos caracteristicos. Por lo tanto, el examen
fisico que describiremos a continuacién lo presentan los pacientes que tienen
un PDA grande, usualmente con repercusién hemodindmica.

Palpacion

A. Pulsos: caracteristicamente son pulsos saltones, amplios, ficilmente
palpables, principalmente a nivel de la tibial posterior y pedio, radial y
temporal en neonatos y lactantes menores.

B. Precordio: se encuentra hiperactividad precordial por un VI hiperquinético;
cuando el ductus es grande se puede asociar un frémito sistélico o continuo
en el segundo espacio intercostal izquierdo.

Auscultacion

Ruidos cardfacos ritmicos; en el neonato es frecuente encontrar un soplo
sistélico con refuerzo telesistélico, a diferencia del clésico soplo de componente
sistodiast6lico (en maquinaria) descrito en pacientes mayores cuando las
presiones pulmonares son bajas.

Cuando la presién pulmonar esta aumentada el soplo pierde su caracteristica
tipica haciéndose sdlo sist6lico con leve escape diast6lico con mayor intensidad
en el tercer espacio intercostal izquierdo.

DIAGNOSTICO

Electrocardiograma: si el ductus es pequefio y sin repercusiéon hemodindmica
este examen puede ser normal. Si el PDA tiene repercusién hemodindmica, se
pueden encontrar signos eléctricos de crecimiento de cavidades izquierdas y
de hipertrofia ventricular derecha cuando aparece la hipertensién pulmonar
(figura 3).

Rx de tdrax: si el PDA es pequeflo, la radiografia de térax (tanto en pacientes
prematuros como en pacientes a término o mayores) puede ser normal. Si tiene
repercusién hemodindmica se encuentra tipicamente cardiomegalia y aumento
del flujo pulmonar (figura 2). En los raros casos que exista hipertensién
pulmonar, la radiografia muestra disminucién del flujo periférico, con un cono
pulmonar prominente y dilatado al igual que las arterias pulmonares centrales.
En recién nacidos pretérminos con PDA es mds frecuente encontrar edema
pulmonar y cardiomegalia.
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Figura 3. Paciente de 1 afio de edad con DAP y marcado cortocircuito de izquierda a derecha. Este
trazado muestra signo de sobrecarga de volumen sobre cavidad izquierda, evidente en una onda P
mellada en DII y predominio del componente negativo terminal en V1. Ondas S profundas en
VI y V2@, Ondas Q prominentes acompaiiadas de ondas R altas en V5 y V6@). SV1 + RV6 = 70
mm. Nétese que en las derivaciones precordiales la calibracién esta al medio®).

Ecocardiograma: es “el patrén de oro” en esta patologia, y permite realizar un
diagndstico claro y una evaluacién precisa sobre la repercusiéon hemodindmica,
el tamarfio, la presencia de cardiopatias asociadas, de hipertensién pulmonar,
etc. Con este método es suficiente para adoptar una conducta (figura 4)

oap » DUBHLS hrerioso persistente Tsvo m racto U saria el Veniricub Deredlio

V AO * Vnlvula Aértica TP* Tronco Pufrnonar

Figura 4. En la imagen A se nota el defecto ductal en su porcién proximal al arco aértico pulmonar.
En la imagen B se puede ver el paso de sangre de la aorta al tronco pulmonar por la imagen en
mosaico de colores. Esta imagen es producida por el chorro de sangre que pasa por el defecto ductal
de la aorta al tronco pulmonar.
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Cateterismo: se realiza para efectuar cierre de forma intervencionista, siendo
hoy en dia el procedimiento de eleccién para el cierre del PDA en pacientes
mayores de 6 meses. Como procedimiento diagndstico, sélo se realiza en
los casos en que exista duda anatémica o ante la presencia de hipertensién
pulmonar severa, con dudas sobre la posibilidad de cierre.

La complicacién mas temible del PDA es la hipertension arterial pulmonar,
otras complicaciones cada vez menos frecuentes son la endarteritis bacteriana,
con un riesgo estimado por series histdricas en un 0,5-1% por afio, los aneurismas
del tejido ductal (extremadamente raro) que deben sospecharse por la aparicién
de una masa mediastinica. El diagndstico diferencial debe hacerse con CIV
fistula coronaria y fistula arteriovenosa sistémica y ventana aortopulmonar.

La mortalidad quirtrgica en adultos es del 1 al 3,5%. Sus causas se relacionan
con hipertensién pulmonar o asociadas con calcificaciones o aneurismas, por
lo cual se indica el cierre percutdneo en estos casos. En prematuros que llegan
a cierre quirtrgico la mortalidad es del 3% atribuible a su estado critico, el
cual aumenta cuando la cirugfa se realiza en forma tardia y cercana a 0% en el
contexto general. Independientemente del tamaiio estd indicada en la cirugfa la
doble ligadura y seccién del ductus mediante insicion posterolateral izquierda sin
cirugia extracorpérea (figura 5).

Figura 5. Diagrama de cierre quirtrgico del ductus arterioso. Este procedimiento consiste en
realizar una doble ligadura y seccién del conducto ductal mediante una toracotomia izquierda.
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MANEJO MEDICO
Prematuros

Se deben tener en consideracién diferentes factores como son: peso, edad
gestacional, condicién clinica y magnitud del cortocircuito. Cuando tenemos
un ductus arterioso con repercusiéon hemodindmica se inicia restriccién
hidrica (70 cc/kg/dia), diuréticos y se debe considerar la administracién de
indometacina para lograr cierre farmacolégico.

El uso de este medicamento estd controvertido en pacientes con peso entre
500'1.000 gramos, ya que estd reportado un fracaso del cierre del ductus
alrededor del 65% de los pacientes.

Al mismo tiempo estd contraindicado en pacientes con enterocolitis, sepsis,
hemorragias, alteracién renal o un recuento de plaquetas menor de 50.000.

Existen multiples esquemas de administracién de indometacina, el que
nosotros usamos es dosis inicial 0, 2 mg/kg seguida de 2 dosis dependiendo de
la edad:

+ Menor de 48 horas: 0, 1 mgr/kg cada 12-24 horas.
+  Entre 2y 7 dias: 0,2 mgr/kg cada 8-24 horas.
+ Mayor de 7 dias: 0,25 mgr/kg cada 8-24 horas.

El intervalo de 8 a 12 horas depende si la diuresis es mayor de 1 cc/kg/h y cada
24 si es menor.

Puede haber una respuesta favorable pero en aproximadamente un 35% de
los casos el ductus puede reabrirse, si esto sucede pueden repetirse 2-3 ciclos de
tratamiento, siendo menos efectivo el medicamento en estos ciclos.

También se tienen reportes sobre el uso de ibuprofeno con resultados
inciertos a un esquema de 10 mg/kg seguido de 5 mg/kg cada 24 horas por dos
dosis, con mayor riesgo de insuficiencia renal.

Si el tratamiento farmacoldgico fracasa y hay signos de sobrecarga izquierda
o algo de repercusién hemodindmica, se indica el traramiento quirirgico que
es eficaz y se puede efectuar en la misma UCIN. Si a pesar del tratamiento
permanece abierto el DAP pero el paciente es asintomdtico, con adecuada
ganancia de peso, se puede observar la evolucidn, dando la posibilidad de cierre
espontdneo o cierre percutaneo tardio.

Lactantes y nifios mayores

Si el paciente es asintomatico, se recomienda el cierre del PDA de los 6-12
meses de edad. Si el paciente es sintomdtico y con medidas anticongestivas
y diuréticos no se logra disminuir la sintomatologia, se recomienda su cierre
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en ese momento. El cierre serd quirdrgico por debajo de los 6 meses de edad
aunque dependiendo de la experiencia y resultados de cada centro se puede
indicar el cierre percutdneo en pesos inferiores.

El cierre percutdneo del DAP en mayores de 6 meses es el procedimiento de
eleccién (figura 6). El tipo de dispositivo a emplear varia segun el tamaiio del
DAP; utilizar los dispositivos tipo coil (resorte) cuando es menor de 3 mm, y
los dispositivos tipo nit occluderu otros de liberaciéon controlada en los tamafios
superiores; estos dispositivos han demostrado ser seguros y eficaces con un
cociente de oclusién mayor del 98% y una tasa de cortocircuito residual para
los dispositivos coils menor al 2%.

Las ventajas del cierre no quirdrgico del ductus incluyen no requerir
anestesia general, un corto periodo de convalecencia, hospitalizaciones cortas
y la eliminacién de la cicatriz en el térax; dentro de las complicaciones que

son raras, se pueden enumerar el riesgo de embolizacién del espiral, hemdlisis
cuando quedan cortocircuitos importantes y posible protrusién del dispositivo
en la aorta o en el origen de la rama pulmonar izquierda.

Figura 6. Es el procedimiento de eleccién para el cierre de estos defectos. En la imagen A se puede
ver el curso del catéter desde la vena cava inferior a la auricula derecha, ventriculo derecho, tronco
pulmonar y defecto ductal, donde se coloca algtin tipo de dispositivo el cual cierra completamente
el defecto. En la imagen B se puede ver el ductus completamente cerrado por el dispositivo
empleado para su cierre. Si bien se muestra el cierre desde el aspecto venoso, éste se puede también
realizar desde la aorta.
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SEGUIMIENTO

Se debe realizar un control ecocardiografico 24 horas posteriores al cierre, con
control clinico a los 6 y 12 meses, y ecocardiograma en este momento para
definir alta definitiva. Si existe un cortocircuito residual, tanto en el paciente
con cierre percutineo como quirurgico, se debe indicar cierre mediante

cateterismo cardfaco.

La profilaxis antiendocarditis bacteriana se recomienda en todos los casos
de PDA o de cortocircuitos residuales postintervencién. Posterior al cierre
percutaneo se debe mantener la profilaxis por 6 meses.

Recomendaciones de manejo

Paciente menor de seis meses:

A.

B.

Sintomadtico: tratamiento médico (vasodilatadores y diuréticos). Si
desaparecen los sintomas se maneja como un paciente asintomadtico.
Si persisten los sintomas: cierre quirtrgico del PDA.

Asintomadtico: control médico periddico para indicar cierre percutineo
de 6 a 12 meses en forma electiva.

Paciente mayor de 6 meses (incluido adultos):

114

Cierre percutdneo del PDA en forma electiva.

Control posterior al cierre quirdrgico o percutdneo: control
ecocardiografico al alta.
Sin cortocircuito residual: control clinico a los 6 meses; nuevo control
clinico y ecocardiogréfico a los 12 meses para dar alta definitiva. Se
da profilaxis para endocarditis bacteriana por 6 meses.

Con cortocircuito residual: similar al anterior con profilaxis hasta
6 meses posterior al cierre definitivo. Se indica cierre percutdneo a
los 12 meses, si persiste cortocircuito residual en este momento, se
procede con el método inicial hasta dar alta.
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DEFECTO DEL SEPTO ]' 3
ATRIOVENTRICULAR, CANAL
AV (DSAV)

Luis Enrique Gutiérrez, MD

DEFINICION

Es una patologia en la cual encontramos un defecto en el septo atrioventricular
(DSAV). El septo AV es una parte del tabique que separa las cavidades derechas
e izquierdas del corazén en la porcién de entrada, a nivel de las valvulas
auriculoventriculares (figuras 1A y IB). Tiene tres porciones: atrial, ventricular
y atrioventricular, por la implantacién mds baja de la vélvula tricuspide respecto
a la mitral, tomando como referencia la punta del corazén. Comprende el 4 a
5% de todas las cardiopatias congénitas; se encuentra en 18% de todos los
corazones fetales que terminan en aborto espontdneo. Es importante llamar
la atenci6én sobre la correlacién de sindrome de Down y cardiopatia (el 45%
a 50% tienen cardiopatia y 40% de estos presentan DSAV). Es raro encontrar
un defecto del septo AV en un paciente fenotipicamente normal pero cuando
lo hay, se asocia con anomalias en la situacién visceroatrial (mas frecuente
en asplenia). La forma parcial se puede encontrar en pacientes con defectos
del cromosoma 22qll. Se conoce con varios nombres (defecto de cojines
endocardicos, defecto del canal AV), pero usaremos el término DSAV que es
el mds adecuado.

CLASIFICACION

Se puede clasificar como (figuras 2A y 2B):

1. DSAV parcial. Casi siempre hay un defecto auricular tipo ostium primum
(OP) y hay dos orificios AV (mitral y tricispide) independientes y claramente
definidos. Dentro del defecto parcial se incluye la forma transicional.

2. DSAV completo. Hay un anillo Gnico que comunica las auriculas y los
ventriculos (vdlvula AV comun), con un defecto tipo OP en continuidad
con una CIV del tracto de entrada. Dentro de este defecto se presenta la
variable de intermedio.
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Posicion Normal del Septum Atrio-ventricular

Figuras 1A y IB. El lado derecho e izquierdo del corazén (auriculas y ventriculos) esta dividido
por el septo auricular, auriculoventricular y ventricular. En la porcién mds posterior del corazén,
se encuentran las vélvulas auriculoventriculares (vélvulas AV). El septo auriculoventricular estd
determinado desde el punto de vista embriol6gico por la forma en que se desarrolla cada uno de los
septos (ver embriologia) y genera una razén anatémica por encontrarse la valvula tricuspide (VT)
mas cerca del punto del corazén que la mitral (VM) (ver figura A). De esta forma se crean tres
componentes asi: septo interatrial propiamente dicho (SA) (septum primum), septo atrioventricular
(SAV) y septo interventricular (SV). En B se ve como se sitian las valvas normalmente.

Al darse una deficiencia en el septo AV, en las dos formas anteriores, las valvulas
se encuentran al mismo nivel una de la otra respecto al punto del corazén
(figura 2). Se reconocen otras variantes para describir situaciones especificas
como son:

Transicional: es una forma de defecto parcial, en la cual, adicional al defecto
tipo OI”" hay una CIV del tracto de entrada pequeiia, practicamente ocluida por

cuerdas cortas y muy densas adheridas al septo AV.

Intermedio: cuando hay una separacién entre los orificios derecho e izquierdo
del tracto de entrada, pero con un anillo comun que los conforma.
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2A

DSAV Parcial

Figura 2A Y 2B. Se representa el canal AV parcial y total. En el primero hay dos anillos
independientes y el segundo un solo anillo, en los dos casos hay una hendidura anormal de la
valvula mitral que es lo que también se llama “cleft mitral”. Vemos las dos posibilidades para el
DSAYV parcial y completo: en el primero, hay un defecto dominante de la porcién atrial (ostium
primum), con las valvulas AV situadas al mismo nivel. En el segundo, hay un defecto atrial y un
defecto ventricular, manteniéndose las vélvulas al mismo nivel.
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Hay una clasificacién del DSAV forma completa (clasificacién de Rastelli), que
es util desde el punto de vista quirtrgico y tiene en cuenta la situacién de la
valvula superior AV respecto al septo interventricular (figura 3).

El defecto conocido como auricula dnica, se considera una variante rara
del DSAV donde existe un defecto tipo ostium primum, con la anomalia de
la vdlvula mitral descrita ya, pero adicionalmente hay una ausencia completa
del septo atrial en su porcidn superior. Se asocia con anomalias en la situacién
visceral (isomerismo derecho o izquierdo), y en el drenaje de las venas sistémicas
y pulmonares.

FISIOPATOLOGIA

Las formas parciales se comportan como una comunicacién interauricular, y los
pacientes son practicamente asintomadticos, con leve a moderada sobrecarga
de volumen en cavidades derechas (ver fisiopatologia de CIA). Se puede dar
la posibilidad de tener mayor compromiso hemodinamico, cuando se presenta
regurgitacién de la vélvula mitral a través de la hendidura en la valva septal,
lo que exagera el cortocircuito de I-D y da mayor sobrecarga de volumen en
cavidades derechas.

En el canal completo puede tener dos presentaciones; en caso de que las
resistencias pulmonares caigan en forma fisioldgica, se presenta un aumento
muy importante del cortocircuito izquierda derecha tanto a nivel auricular
como ventricular, llevando en este caso a edema pulmonar (ver fisiopatologia de
la CIV); en el caso contrario, en que las resistencias pulmonares se mantienen
persistentemente elevadas, se corre el riesgo de hipertensién pulmonar; es
corriente, dada la alta frecuencia de DSAV en sindrome de Down, donde estdn
presentes multiples malformaciones asociadas que conllevan hipoventilacion
alveolar y por ende dificultad en la caida fisiolégica de las resistencias
pulmonares (ver malformaciones congénitas T21).

MANIFESTACIONES CLINICAS

Las manifestaciones clinicas, dependen del tipo de defecto (parcial o completo),
de las resistencias pulmonares y del grado de insuficiencia de las valvulas AV.
En el canal parcial sin insuficiencia valvular, las manifestaciones clinicas son
las de un paciente con CIA, que como ya vimos son asintomaticos, con buena
ganancia de peso y talla; en los pacientes que tienen insuficiencia valvular
mitral moderada o importante, se puede presentar insuficiencia cardiaca desde
los primeros meses de vida, con pobre ganancia de peso, problemas respiratorios
a repeticion, fatiga y sudor con las tomas, etc.
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En el DSAV total, la sintomatologia suele ser precoz desde los primeros meses
de vida, consistente en pobre ganancia de peso y talla, sintomas respiratorios
como grados variables de dificultad respiratoria, procesos pulmonares
infecciosos, o cuadros repetidos de broncoaspiracion. Estos cambios son
secundarios a sobrecarga de volumen en cavidades izquierdas: procesos
respiratorios frecuentes, dificultad respiratoria leve con la alimentacién dada
por taquipnea, polipnea, tirajes intercostales, ocasionalmente edema pulmonar
que se interpreta como bronconeumonia, insuficiencia cardiaca, etc. Como
ésta es una lesidn congénita frecuente en pacientes con trisomia 21 hay una
serie de caracteristicas clinicas que los hace muy peculiares como son: desde
RN tienden a presentar dependencia de oxigeno por saturaciones bajas (70s a
80s) secundarias a hipoventilacién alveolar; hipotiroidismo, hipotonia variable,
reflujo gastroesofigico etc., que condicionan hipoxemia, retardo en la caida
de las resistencias pulmonares, impidiendo la falla cardiaca con sintomas que
muchas veces son secundarios mds a estos problemas que a la cardiopatia.

EXAMEN FisIco

A. Inspeccién y palpacién: DSAV forma parcial: puede haber deformidad
leve de la reja costal con prominencia del hemitérax izquierdo,
por crecimiento del VD. Se encuentra hiperactividad precordial
a la palpacién por hiperquinesia del VD. En DSAV completo: la
deformidad es mds izquierda en el hemitérax, por crecimiento del VI.
Hiperactividad precordial por hiperquinesia del VI, hepatomegalia
variable. Se pueden encontrar diferentes grados de dificultad
respiratoria, pero usualmente taquipnea en reposo, con leves tirajes
intercostales y subcostales.

B.  Auscultacién: DSAV parcial: se encuentra un desdoblamiento
constante del S2 con cierre de la pulmonar acentuado. Soplo
sistdlico eyectivo en foco pulmonar por estenosis pulmonar
relativa al hiperflujo; cuando hay insuficiencia mitral se encuentra
adicionalmente un soplo sistdlico irradiado a axila en dicho foco.
DSAV completo: la hipoxemia es variable y puede no estar presente
hasta desaturaciones de 70 a 80%. Casi todos tienen crecimiento de
cavidades derechas, con impulso hiperdindmico de dicho ventriculo
a la palpacién. El segundo ruido estd desdoblado, con cierre fuerte
y brillante dependiendo del grado de hipertensién pulmonar. El
soplo sistélico en diamante en foco pulmonar es el mds constante,
secundario a hiperflujo pulmonar, con soplo de regurgitacién mitral
irradiado a axila en casos de insuficiencia de dicha valvula.
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DIAGNOSTICO

1. Electrocardiograma (EKG): el EKG muestra un ritmo sinusal con bloqueo

AV de primer grado, frecuencia cardiaca alta, eje del QRS es bastante
caracteristico con desviacién a la izquierda y superior entre -90 y -120
grados (figura 3).

Figura 3. Se aprecia una onda “P" mellada en DII, como signo de crecimiento auricular derecho
e izquierdo (1-2), con bloqueo incompleto de rama derecha y signos de crecimiento biventricular
(3-4), con "RS" de V2 a V5. Note el eje eléctrico del QRS, que se encuentra a -30 grados en aVL,
que es muy carateristico de este defecto.

120

Rx de térax: muestra cardiomegalia por crecimiento de cavidades derechas
en el DSAV parcial y predominio de cavidades izquierdas en el total,
aumento del flujo pulmonar de grado variable, dependiendo del estado de
las resistencias pulmonares (figura 4) *

Ecocardiograma: en todo paciente con sindrome de Down se debe realizar
este examen de forma muy cuidadosa por la alta incidencia de lesién
congénita (figura 5). Es el método de eleccién, tanto desde el punto de
vista diagndstico anatémico como funcional. Usualmente se puede realizar
un diagndstico completo en sus diferentes variedades. Se debe iniciar
por confirmar si es normal la situacién de las visceras abdominales (vena
cava y aorta descendente), que estardn alteradas en caso de auricula
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Unica. Posteriormente se pasa a ver el septo auriculoventricular, confirmar
defecto atrial y/o ventricular, caracteristicas de la valvula Ay grados de
regurgitacion, etc. El tamafio de los ventriculos es muy importante, ya
que se puede ver uno dominante, lo que se conoce como ventriculos mal
balanceados, que tiene implicaciones muy importantes en el momento de
definir la posibilidad quirtrgica, ya que se deben orientar a una correccién
univentricular. Se debe evaluar también el grado de hipertensién pulmonar.
Con estos datos, se realiza una clasificaciéon anatdémica precisa y se
programa el tipo de correccién quirdrgica mds adecuada en el momento
oportuno. También permite descartar la presencia o no de otros defectos
cardiacos como ductus arterioso persistente, obstruccién al tracto de
salida del ventriculo izquierdo que son las situaciones acompafiantes mas
frecuentes.

Figura 4. Se encuentra cardiomegalia, por crecimiento biventricular y biauricular, lo que da la
imagen redondeada del corazén. Aumento del flujo pulmonar que se aprecia mejor en los apices,
con atrapamiento de aire secundario al flujo en las bases, con aplanamiento de los diafragmas
secundario.
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Figura 5. Defecto completo del septo AV. Se puede ver una imagen de apical 4 camaras, donde
se ven las cavidades derechas a la derecha con el ventriculo derecho (VD), arriba y las auriculas
abajo. Note la ausencia de formacién de la cruz del corzén (*), que es toda la porcién del septo AV
ausente en este caso.

4. Cateterismo: esta indicado en pacientes con sindrome de Down mayores
de seis meses, por el riesgo de hipertensién pulmonar irreversible. Si no
existan dudas diagndsticas no se requiere.

MANEJO PREOPERATORIO

En el canal parcial e intermedio en el cual la insuficiencia valvular no es
importante, el tratamiento médico no suele ser necesario y se lleva a correccién
a la misma edad que los defectos auriculares (después de los 3 a 4 afios). En
pacientes con canal parcial e intermedio, que tengan insuficiencia valvular
importante o canal completo, se trata la insuficiencia cardfaca de forma
habitual con digital, diuréticos y vasodilatadores; se llevan a cirugfa entre los
4 a 6 meses de edad, que es cuando el prondstico es mejor para realizar plastia
mas adecuada de la vélvula AV izquierda.

CONSIDERACIONES QUIRURGICAS

Para DSAV parcial que no tiene insuficiencia valvular importante, la edad de
la correccién quirdrgica es la misma que para los defectos auriculares. Cuando
tienen insuficiencia mitral importante o canal completo y considerando el riesgo
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de hipertensién pulmonar, estd recomendando corregirlo desde los 4 a 6 meses
de edad. Idealmente se debe realizar una correccién completa del defecto; el
cerclaje o banding de la arteria pulmonar como procedimiento paliativo no se
recomienda, por acentuar la insuficiencia de la vilvula AV y no modificar la
evolucién natural de la HTE Se podria considerar en casos de prematuros,
infecciones por virus sincitial respiratorio, pacientes sépticos o algunos con
hipoplasia ventricular o bajo peso.

GUIA GENERAL DE ESTUDIO

El DS AV parcial debe estudiarse con radiografia de térax, ECGy ecocardiograma.
No requieren tratamiento médico, a no ser que se acompaiie de insuficiencia
importante de la valvula AV. El tratamiento quirurgico debe realizarse entre
los 3 y 4 afios de edad para el primer caso y desde los 4 meses en caso de lesién
mitral importante.

El DSAV total es similar al anterior, el manejo médico consiste en
administracién de diuréticos y vasodilatadores. Se debe ser muy cuidadoso
con la administracién de oxigeno, ya que favorece la caida de las resistencias
pulmonares y al aumentar el cortocircuito empeora el cuadro de falla cardiaca.
El paciente puede ser manejado con saturaciones alrededor de 85%. Se debe
ser muy meticuloso en el aspecto nutricional y general de estos pacientes, ya
que no sobra recordar todas las implicaciones patoldgicas que la T21 tiene. El
tratamiento quirurgico se recomienda entre el 4to y 6to mes de vida.
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(EP)

Oscar Manuel Ferndndez, MD

DEFINICION

La estenosis pulmonar (EP) consiste en una obstruccién a la salida del ventriculo
derecho (VD), la cual puede estar localizada en:

Obstruccién medio ventricular derecha.

Infundibular.

Valvular (figura 1).

Supravalvular.

Estenosis de ramas pulmonares.

Estenosis periféricas de ramas pulmonares.

[CAMUIN 51 (COMI] (e

La estenosis valvular pulmonar (EP) es la mds frecuente de todas las obstrucciones
del tracto de salida del ventriculo derecho (80 a 90%). Tiene una incidencia
del 8 al 10% de todas las lesiones congénitas del corazén. Se conocen algunos
reportes sobre la asociacién entre hipoparatiroidismo congénito y estenosis
valvular pulmonar en neonatos. Si la madre tiene sindrome de Noonan, la
mitad de sus hijos tendrdn este sindrome en forma autosémica dominante;
dado que la displasia valvular pulmonar se presenta en 50% de pacientes con
Noonan, la incidencia es muy alta.

Usualmente la estenosis valvular estd constituida por la fusién de las valvas
en su borde libre y el engrosamiento de las comisuras adyacentes. El anillo
pulmonar frecuentemente es de tamafio normal, aunque en algunos casos
puede ser pequefio. Se produce una hipertrofia del ventriculo derecho (VD)
secundaria.
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Figura 1. Estenosis valvular pulmonar: se puede ver la estrechez en el tracto de salida del VD a
nivel de la vélvula, que muestra una apertura en ctipula, generando un gradiente de presién mayor
en la medida en que haya mis estrechez.

CLASIFICACION

Se puede clasificar en:

A. EP leve y moderada: el gasto cardfaco siempre es adecuado y
usualmente el gradiente pico es menor de 50 mmHg.

B. EP severa: en este tipo de EP se mantiene un gasto cardiaco adecuado
y el gradiente pico es mayor de 50 mmHg.

C. EP critica del recién nacido y del lactante: en este tipo de EP el
gradiente es alto con presién suprasistémica del VD, hipoxemia por
cortocircuito de derecha a izquierda a nivel auricular, flujo pulmonar
disminuido y signos de falla cardfaca.

FISIOPATOLOGIA

En las formas leve y moderada, se presenta una sobrecarga de presién del VD,
por lo cual se desarrolla hipertrofia secundaria. En la forma severa hay mayor
hipertrofia e hiperplasia y se va produciendo una lesién significativa en la fibra
miocdrdica que reduce la distensibilidad del ventriculo y disminuye la capacidad
de un buen llenado lo que puede llevar a disminuir la capacidad de un mejor

126

booksmedicos.org



14/Estenosis pulmonar (EP)

gasto cardiaco. En caso de ser la estrechez ain mds severa, al ir aumentado
la presiéon telediastolica del VD, se dificulta la perfusién de dicho ventriculo
y puede generarse una fibrosis subendocdrdica secundaria. En la EP critica
el VD se hipertrofia y posteriormente se dilata y la insuficiencia ventricular
aparece ante situaciones de estrés en que aumenta el consumo de oxigeno y
se manifiesta con alteraciones del ritmo o cuando se cierra en forma aguda el
ductus arterioso. Posteriormente, y ante la falla ventricular derecha, es frecuente
que se empiece a presentar cianosis por corto circuito de derecha a izquierda
a nivel del foramen oval, el cual suele estar permeable. Es importante tener en
cuenta que en el neonato y lactante menor con EP severa se puede presentar
falla ventricular derecha, con dilatacién de estas cavidades y con cianosis, ya
que casi siempre tiene el foramen oval o CIA, lo cual permite el paso de sangre
de derecha a izquierda. En recién nacidos y lactantes menores, la estenosis
pulmonar se subestima en presencia de DAP; al cerrarse espontdneamente éste
la estenosis se hace manifiesta tanto en la magnitud del gradiente como en los
sintomas.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Usualmente las formas leves y moderadas pueden pasar desapercibidas durante
periodos largos de la vida, con un paciente completamente asintomdtico desde
el punto de vista cardiovascular. Lo inico que se encuentra al examen fisico es
un soplo sistdlico eyectivo en foco pulmonar.

La estenosis severa puede no dar manifestaciones clinicas durante un tiempo
y posteriormente se empieza a encontrar disnea de esfuerzos, mareos, sincopes
y/o dolor precordial.

Es importante saber que en el neonato con estenosis pulmonar critica, la
sintomatologia es mas florida, presenta cianosis (por el cortocircuito de derecha
a izquierda a nivel del foramen oval o CIA), disnea con la succién, sudoracién
profusa con el esfuerzo, etc. Al examen fisico se encuentra hepatomegalia,
un corazén hiperdindmico y soplo eyectivo en foco pulmonar grado IV-VI/VI
irradiado a region supraesternal y espalda.

EXAMEN Fisico

A. Palpacién: se puede encontrar hiperdinamia precordial del VD y un
frémito supraesternal o en el segundo espacio intercostal izquierdo.

B. Auscultacién: soplo sistélico eyectivo largo (de acuerdo con el grado
de severidad) en foco pulmonar y chasquido de apertura.
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DIAGNOSTICO

Electrocardiograma (ECG): en el ECG usualmente el eje eléctrico estd
desviado a la derecha y cuando es severo estd por encima de los + 150
grados. La onda T suele ser positiva en precordiales derechas (por sobrecarga
de presion) y generalmente la onda R es mayor de 20 mm, de igual forma es
frecuente que la onda P sea picuda (mayor de 2,5 mm) en los casos de estenosis
severa (figura 2).

Rx de térax: usualmente los Rx de térax son normales con un flujo pulmonar
adecuado. En recién nacidos y lactantes menores si es frecuente encontrar
disminucién del flujo pulmonar, con prominencia anormal del tronco de la
pulmonar.

Figura 2. Paciente de 8 afios de edad con estenosis pulmonar severa. El ECG muestra signos de
hipertrofia ventricular derecha; un eje del QRS con marcada desviacién hacia la derecha (140°) en
el plano frontal, un patrén tipo R en VI(l). Ademds hay signos de crecimiento auricular derecho
manifiestos en ondas P altas y picudas en DII y VI (2). La presién en el ventriculo derecho 102/0-
12 mmHg.

Ecocardiograma: se encuentra hipertrofia del ventriculo derecho y se logra
demostrar la localizacién anatémica de la obstruccién, se puede medir el
gradiente y ver la anatomia valvular. Como ya lo dijimos en recién nacidos o
lactantes menores con EP critica, los hallazgos son variables de acuerdo con la
severidad y el compromiso del VD; se puede encontrar desde una dilatacién
del VD, con insuficiencia tricuspidea variable y cortocircuito de derecha a
izquierda a nivel auricular, a un VD muy hipertréfico con una cavidad derecha
relativamente pequefia. Es muy importante medir el gradiente valvular pico y
medio desde diferentes proyecciones para determinar el grado de obstruccién
y poder determinar la conducta a seguir con ese paciente. Se debe recordar
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que en presencia de ductus arterioso persistente, el gradiente transvalvular
pulmonar estd amortiguado en forma importante (realmente es mas severo)
(figura 3).

Figura 3. Imagen ecocardiografica. Se aprecia un corte en el tracto de salida del VD, donde se ve el
engrasamiento de la vélvula pulmonar (VP), con fusién de sus comisuras y dificultad en la apertura,
se nota también estrechez en la zona del anillo. El tronco pulmonar se encuentra dilatado. Con
doppler continuo, se puede medir la velocidad del flujo al salir por la vélvula pulmonar, con lo que
se puede estimar el gradiente de presién entre el VD y el tronco pulmonar.

Cateterismo: usualmente no se usa como método diagnéstico. El papel
fundamental del cateterismo es el terapéutico, para poder realizar la valvulotomia
pulmonar con catéter balén, que es el método de eleccién en todas las edades.

TRATAMIENTO

La estenosis pulmonar leve no requiere tratamiento especifico y el paciente
debe ser seguido clinicamente y con ecocardiograma. La valvulotomia pulmonar
con catéter balén es el tratamiento de eleccién en todos los casos de estenosis
pulmonar severa con gradiente pico que supere 55 mmHg y gradiente medio
de 35 mmHg.
Se debe ser muy cuidadoso en el recién nacido respecto al seguimiento muy
estrecho, dado que pacientes que nacen con gradientes entre 30 y 50 mmHg
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pueden evolucionar hacia una estenosis pulmonar severa a muy corto plazo.
Cuando hay estenosis pulmonar con PDA asociado, el gradiente pulmonar
usualmente estd subvalorado (figura 4). La valvuloplastia pulmonar con catéter
baldn, logra liberar en forma definitiva la obstruccién, y es raro que se vuelva
a presentar estenosis en el tiempo. Puede dejar como secuela insuficiencia
pulmonar que suele ser grado II, sin ocasionar problemas ulteriores.

Figura 4. En casos de EP severa, se realiza mediante cateterismo cardiaco, una dilatacién con
balén de la véalvula pulmonar, la que consigue rasgar las comisuras fucionadas de la valvula y de
esta forma permitir un movimiento mas amplio y libre de las valvas, para liberar las obstruccién
presente.

130

booksmedicos.org



ESTENOSIS VALVULAR 'Srfi)
AORTICA »

Alberto Garcia, MD

La estenosis valvular aértica es un defecto relativamente comun descrito por
primera vez en el siglo XVII y consiste en una disminucién de la luz de la valvula
adrtica. Su incidencia es aproximadamente del 3 al 6% de las cardiopatias
congénitas. En la Fundacién Cardio-Infantil el porcentaje de este diagndstico,
en la poblacién que consult6 para ecocardiograma fue de 3% para estenosis
valvular adrtica pura y del 5% para estenosis valvular aértica asociada a otras
lesiones (figuras 1y 2).

Figura 1. Se puede apreciar la valvula adrtica, que permite la salida de sangre del ventriculo
izquierdo hacia la aorta ascendente, presenta una estrechez y limitacién en su apertura, que no
permite el libre paso de sangre, por lo que el ventriculo izquierdo tiene que realizar un mayor
esfuerzo para eyectar todo el volumen sistélico hacia la aorta ascendente.
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Figura 2. En un ecocardiograma eje largo, se puede ver la auricula izquierda posterior, el
ventriculo izquierdo a la izquierda, y la aorta ascendente, con una valvula engrosa, con un
anillo adrtico normal, pero una limitacién en la apertura durante la sistole, apertura en domo,
impidiendo la libre salida de la sangre hacia la aorta ascendente.

De 57 pacientes que requirieron valvuloplastia aértica por estenosis adrtica,
35 eran varones (60%) y 22 mujeres (40%), al contrario de lo que dicen otras
series que reportan hasta 3 a 5 veces mads estenosis adrtica en hombres que en
mujeres. Hay una alta presencia de valvula adrtica bicuspide. Igualmente se
asocia a otras malformaciones cardfacas como ductus arterioso, coartacién de
aorta y comunicacion interventricular hasta en un 20%. Los pacientes pueden
ser sintomadticos durante el primer afio de vida o ser un diagndstico casual
durante un examen de rutina. En estenosis adrtica congénita se considera que
el 20% de los pacientes puede morir en las primeras dos décadas de la vida y
que la edad media de muerte se produce hacia los 35 afios de edad si no existe
ningun tratamiento.

ANATOMIA

Hay engrasamiento y rigidez del tejido valvular con fusién de las comisuras. El
orificio de apertura generalmente es excéntrico. La malformacién més comin de
la véalvula es que sea bicuspide. En estos casos las valvas son de diferente tamafio
y existe un rafe que corresponde al sitio donde deberia estar la tercera valva. Por
esta causa la apertura de la valvula es anormal estando algo limitada. Aunque en
nifios inicialmente no se detecta gradiente en un porcentaje alto (figura 3 y 4).
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Figura 3. Ecocardiograma que muestra la vilvula adrtica en eje corto, donde se pueden ver las
tres valvas de la aorta, durante la didstole encontrandose ellas cerradas, efectuando un cierre
hermético impidiendo la regurgitacién de sangre.

Figura 4. Una vélvula adrtica que es trivalva y simétrica, pero con engrosamiento muy
importante de las valvas, impidiendo una apertura adecuada durante la sistole.
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Cuando estdn fusionadas las tres valvas se constituye lo que se denomina
vélvula unicispide que generalmente tiene una apertura central (figura 5).

Figura 5. Vélvula aértica monocuspide, donde puede apreciarse el anillo adrtico, y la limitacién
en la apertura de la valvula, viéndose un circulo dentro de otro circulo, correspondiendo el
interno, a la limitacién en la apertura de la valvula, entendiendo de esta forma la dificulta en la
expulsién de sangre del ventriculo izquierdo hacia la aorta ascendente.

En algunos casos el anillo adrtico puede ser pequefio por presencia de bajo gasto
durante la vida intrauterina, constituyendo diferentes espectros del sindrome
de ventriculo izquierdo hipoplésico. Generalmente, en forma tardia la vélvula
termina calcificindose pero esto ocurre casi siempre en la adolescencia y en la
vida adulta. Cuando la estenosis aértica produce repercusién hemodindmica
el ventriculo izquierdo presenta hipertrofia concéntrica; si este fenémeno se
presenta desde la vida intrauterina puede estar asociado a fibrosis endocérdica.
Cuando el ventriculo es vencido en su capacidad de contraccién se dilata y
disminuye su fraccién de eyeccidn.

ETIOLOGIA

La etiologia de la estenosis adrtica es desconocida. La ocurrencia parece ser
multifactorial. Algunas teorfas lo han relacionado con infecciones virales
intrauterinas que producen alteracién de las valvas y su posterior fusion.
Igualmente, el cierre prematuro del foramen oval se argumenta como un factor
que disminuye el gasto cardiaco izquierdo y podria estar relacionado con la
malformacién de la vélvula.
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FISIOLOGIA

El trastorno hemodindmico depende del grado de obstruccién que produzca la
valvula. El gasto cardiaco tiende a conservarse por lo que existe la necesidad
de eyectar a través del orificio que deja la vélvula estendtica la misma cantidad
de sangre que deberia salir en unidad de tiempo por una valvula con apertura
normal. Por lo que la velocidad de flujo de salida de la sangre tiene que ser
mucho mayor a medida que sea menor el didmetro de apertura de la valvula
generdndose una turbulencia mayor y proporcional al grado de obstruccién.
El gradiente a través de la vilvula se incrementa cuando existe aumento
de contractilidad, como por ejemplo durante el ejercicio o cuando hay una
disminuci6n de las resistencias sistémicas.

Cuando exista un gradiente pico mayor de 70 mmHg asociado con gasto
cardiaco normal se considera que existe una estenosis adrtica severa. Cuando
existe disminucién de la funcién ventricular y del gasto cardiaco la evaluacién
de la severidad de la estenosis valvular es mas dificil porque el gradiente pico
no es muy alto.

Después del nacimiento, al producirse la transicién del patrén fetal al patrén
extrauterino de circulacién, el ventriculo izquierdo es incapaz de mantener un
adecuado gasto cardfaco en presencia de estenosis adrtica severa produciendo
signos de falla cardiaca, hipotensién y shock cardiogénico que se intensificard a
medida que se cierra el ductus arterioso. Generalmente el corazén aumenta su
trabajo y en la mayor parte de los casos logra compensar con un gasto adecuado.
Este exceso de trabajo se traduce en engrosamiento de la pared ventricular
izquierda. Ocasionalmente puede haber isquemia subendocdrdica que puede ir
deteriorando la funcién ventricular izquierda. Cuando existen demandas extras
de gasto cardiaco en presencia de esfuerzo, por ejemplo durante la alimentacién
en el neonato, ésta se logra a base un incremento importante de la frecuencia
cardiaca, con disminucién del tiempo de llenado ventricular y aumento del
gradiente pico transvalvular, con mayor riesgo de isquemia miocdrdica y de
sincope y de muerte stbita.

CLiNICA

En el recién nacido y en el lactante pequeiio en presencia de estenosis adrtica
severa los hallazgos son de falla cardiaca congestiva y bajo gasto. Es muy raro que
no haya sintomas en recién nacidos con estenosis adrtica severa. Comunmente
se encuentra dificultad respiratoria y se hace diagndstico frecuente de anemia,
sepsis y neumonfa. Mds de las dos terceras partes de los pacientes presentan
taquipnea y disnea. Hay dificultad del paciente para la succién produciendo
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fallas en la alimentacién y desnutricién. Hay congestién venosa, sistémica con
hepatoesplenomegalia. En una cuarta parte de los pacientes se observa cianosis
secundaria a la congestién y edema pulmonar y bajo gasto cardiaco. Existe
palidez, taquicardia, disminucién de pulsos periféricos, hipotension, retardo en
el llenado capilar. Hay historia clinica de irritabilidad posiblemente secundaria
a dolor anginoso por isquemia miocdrdica.

En el examen fisico comtinmente existe un soplo cardiaco asociado a frémito
hasta en una tercera parte de los pacientes; el soplo se ausculta mejor en los
focos de la base. Hay click sistdlico eyectivo en la mitad de los pacientes.

En los pacientes mayores existe un porcentaje alto que son relativamente
asintomadticos en la infancia; y crecen y se desarrollan normalmente. La sospecha
inicial generalmente se produce por encontrar un soplo en un examen de rutina.
Cuando existen sintomas, los mas comunes son fatiga, disnea con el ejercicio,
dolor anginoso y sincope. Menos frecuente se encuentran dolor abdominal,
sudoracién abundante y epistaxis. Cuando la obstruccién es moderada a severa,
la historia mas comun es fatiga y disnea con el ejercicio. Cuando hay sincope
generalmente ocurre en estenosis aértica critica, producida por la incapacidad
del ventriculo izquierdo de mantener un adecuado flujo cerebral.

Puede haber endocarditis bacteriana hasta en un 4% de los pacientes sin que
exista correlacion con la severidad de la obstruccién, o si ha sido operada.

La muerte subita puede ser el primer sintoma y ha sido descrita entre el 1
y el 19% de los pacientes con estenosis adrtica severa. Generalmente ésta se
produce después de un ejercicio intenso. Y se ha pensado que su causa es una
arritmia ventricular secundaria a isquemia miocdrdica. Cuando el gradiente
supera los 25 mmHg se describe la presencia de frémito que se propaga hacia el
cuello y a lo largo de las carétidas.

Aunque el soplo eyectivo aértico es uno de los hallazgos mas comunes, hay
que tener en cuenta que éste puede no encontrarse en presencia de estenosis
adrtica severa. Puede haber asociado soplo de regurgitacién adrtica secundario
a la malformacién de la vélvula.

En la exploracidn fisica la mayor parte de los pacientes presentan un adecuado
desarrollo pondoestatural y basalmente no hay sintomas respiratorios. Los
pulsos pueden ser normales o disminuidos de intensidad. La actividad precordial
estd aumentada y cominmente se puede encontrar frémito supraesternal, que
corresponde al efecto sobre la pared adrtica del aumento de velocidad de flujo
de la sangre después de pasar la estenosis valvular. En la auscultacion se va
encontrar un soplo generalmente rudo que se encuentra en la base del corazén
y se propaga al cuello. El soplo tiende a ocultar el segundo ruido. En presencia
de estenosis valvular adrtica severa con insuficiencia cardiaca este soplo
disminuye de intensidad, y a menudo se encuentra un click de eyeccién.
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ELECTROCARDIOGRAMA

El electrocardiograma en un porcentaje alto de los pacientes es normal. Hay
una ausencia de correlacién entre las anomalias electrocardiograficas y el grado
de obstruccién adrtica. La ausencia de correlacion se hace mas notoria a mayor
edad especialmente después de los 10 afios. Los hallazgos mds comunes son
signos de hipertrofia ventricular izquierda, onda S en VI mayor de 16 mm y
onda R en V5 mayor de 20 mm. Existiendo pacientes que con estos o mayores
voltajes no tienen estenosis adrtica severa.

Se encuentra un patrén de hipertrofia ventricular izquierda, con depresién
del segmento S-T, e inversién de la onda T en precordiales izquierdas. Se han
descrito férmulas que tratan de correlacionar la magnitud de la onda R y de
la onda Q en V6 con el grado de estenosis adrtica, pero esta relacién no es
consistente.

En los recién nacidos puede haber signos de hipertrofia ventricular izquierda;
pero igualmente puede haber hipertrofia biventricular, y a veces hipertrofia
ventricular derecha. Esta ultima estd presente cuando predomina el cuadro de
hipertensién pulmonar, secundaria a la restriccién para el llenado del ventriculo
izquierdo (figura 6).

]

Figura 6. Eje de QRS a la izquierda por crecimiento ventricular izquierdo, que se ve (1), unas S
profundas en precordiales derechas (VI) (V2), y unas R muy altas en precordiales izquierdas (2),
lo que es indicativo de importante crecimiento ventricular izquierdo, con una deflexién inicial del
QRS que se ve mejor en V4 al inicio de dicho complejo.
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RADIOGRAFIA DE TORAX

En el recién nacido casi siempre hay cardiomegalia moderada a severa; es comtin
encontrar aumento de la vascularizacién pulmonar con patrén de congestién
venosa pulmonar que sugiere obstruccién venosa pulmonar.

La radiografia de térax puede ser normal en mas del 50% de los casos en los
nifios mayores y asintomadticos. Puede existir cardiomegalia leve a moderada
con signos sugestivos de hipertrofia concéntrica ventricular izquierda, con
desplazamiento del dpex cardiaco. No existe correlacién entre la severidad de la
obstruccién y los hallazgos radiolégicos. Si hay dilatacién de la auricula izquierda
en la radiografia de térax puede haber estenosis adrtica severa. Comtinmente se
encuentra dilatacién postestenética de la aorta ascendente, secundaria al jet de
alta velocidad que dilata la pared aértica. En la edad pedidtrica generalmente
no se observan signos de calcificacion.

ECOCARDIOGRAMA

El ecocardiograma es el método diagndstico mds sensible para la estenosis
valvular adrtica; permite definir en forma adecuada la anatomia de la vélvula,
el didmetro del anillo pulmonar y la severidad de la obstruccidn.

En el ecocardiograma bidimensional se puede observar con bastante precisién
si la vélvula adrtica tiene alterado su aspecto, encontrdndose con frecuencia
valvas engrosadas, con disminucién de su apertura, y permite determinar si
la vélvula es bicuspide, tricispide o unictspide. La medida del drea valvular,
aunque pueda ser visualizada, no es un dato fiable para determinar la severidad
de la estenosis en la edad pedidtrica.

Deben utilizarse diferentes planos que permitan tener una idea adecuada
espacial de la deformidad de la valvula. En el eje largo del ventriculo izquierdo
se puede apreciar la movilidad y la separacién de las cuspides y la deformidad
en cupula. En el eje corto paraesternal se puede ver claramente el nimero
de valvas y su mecanismo de apertura y cierre. Es importante evaluar las
caracteristicas del ventriculo izquierdo especialmente la dimensién de sus
didmetros, el grado de hipertrofia de sus paredes, e imdgenes sugestivas de
fibroelastosis endocardica, dadas por ecos brillantes a nivel del endocardio.

La vdlvula mitral debe estudiarse en forma detallada, dada la asociacién
con anomalfas congénitas de la valvula; verificando si existe o no estenosis
valvular mitral, presencia de membrana supravalvular mitral, valvula mitral
en paracaidas, prolapso mitral con insuficiencia. La estenosis adrtica puede
formar parte de un complejo de Shonne, con diferentes grados de hipoplasia
ventricular izquierda. El arco adrtico debe examinarse cuidadosamente para
verificar la presencia o no de coartacién de aorta, anomalias del arco adrtico,
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hipoplasia del arco adrtico; el ductus arterioso puede estar permeable en un
alto nimero de casos, especialmente en el periodo de recién nacido y en el
lactante pequeiio (figura 7).

Figura 7. Se aprecia el jet de eyeccién de sangre del ventriculo izquierdo a la aorta ascendente,
a través de una vilvula estenética que puede ser registrada con doppler continuo, para medir
exactamente el aumento en la velocidad de la sangre a través de dicha vélvula.

Debe ser rutinaria la medicién de volimenes ventriculares y de didmetros en
el tracto de salida, en la vdlvula mitral y en el tracto de entrada. Volumenes
telediastolicos ventriculares izquierdos de menos de 20 ml/m?, tractos de
entrada de 25 mm, una regién subadrtica de por lo menos 5 mm, y un orificio
mitral de mas de 9 mm. Estas dimensiones aseguran que no estemos frente
a un ventriculo izquierdo hipopldsico, incapaz de generar un adecuado gasto
sistémico, después de haber logrado mediante tratamiento con cateterismo
intervencionista o quirdrgico una apertura valvular aértica adecuada.

El ecocardiograma permite ver si existe postestenética de la aorta ascendente,
que se produce porque el jet de alta velocidad después de pasar la valvula adrtica
choca con la pared arterial y la dilata. Cuando el ventriculo izquierdo tiene
disfuncién diastélica, se encuentran aumentados los didmetros ventriculares,
por haberse vencido, en parte, la capacidad contractil del miocardio.

Mediante las diferentes técnicas de doppler puede evaluarse con seguridad,
en forma no invasiva, el grado de obstruccién y el estatus hemodindmico
cardfaco. Con el doppler continuo puede estimarse en forma bastante segura
los gradientes transvalvulares en la estenosis adrtica. Algunas veces pueden
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producirse fallas, especialmente cuando existe disfuncién ventricular izquierda
y el gasto cardiaco es bajo. En estos casos la velocidad de la sangre puede ser
baja en presencia de una obstruccién severa; dado que el gradiente de presién
se calcula con base en la velocidad, se tendrd la impresién de estar ante una
estenosis menos importante de lo real. Por tanto, en presencia de disfuncién
sistolica ventricular izquierda el gradiente obtenido por eco debe tomarse con
cautela. Las medidas bésicas del doppler son el pico méximo de velocidad, que
en presencia de una buena funcién ventricular izquierda registrada en doppler
constituye uno de los pardmetros fundamentales para decidir la necesidad o
no de intervencién. Algunos trabajos han relacionado en forma muy adecuada
el gradiente medio valvular adrtico obtenido con el doppler continuo, con el
gradiente instantdneo obtenido en cateterismo. El gradiente pico a pico en
cateterismo no corresponde al gradiente maximo pico obtenido en eco porque
mide un momento fisioldgico diferente.

Es importante evaluar el grado de insuficiencia adrtica, dado que la
insuficiencia adrtica tiende a incrementarse después de una dilatacién con
baldn o después de una comisurotomia quirdrgica.

TRATAMIENTO

Debido a la malformacién de la valvula aértica hay un alto riesgo potencial,
de endocarditis bacteriana. La profilaxis de endocarditis bacteriana debe ser
cuidadosa en todos los pacientes sin importar el grado de estenosis que exista.

En el periodo neonatal, una vez hecho el diagnéstico se deben iniciar la
recuperacién médica del paciente si éste se encuentra descompensado. Debe
iniciarse el uso de prostaglandinas E 1 en infusién. La apertura del ductus
arterioso permite que exista un cortocircuito de derecha a izquierda a través del
mismo con incremento del flujo sistémico, y alivia de sobrecarga al ventriculo
izquierdo. La valvuloplastia percutinea adrtica con balén es una buena
paliacién que permite retardar la cirugia en forma significativa.

En la Fundacién Cardio Infantil el protocolo que existe para el manejo
de estos pacientes se inicia con dilatacién en cateterismo con catéter balén
siempre y cuando no exista insuficiencia adrtica, o ésta sea grado II o menor.

Si se produce reestenosis se volverd a dilatar todas las veces que sea necesario
siempre y cuando la insuficiencia aértica se mantenga dentro de estos limites.

Si aparece insuficiencia adrtica grado III-IV la conducta empleada por nuestro
grupo es llevar el paciente a un reemplazo valvular adrtico, preferiblemente con
homoinjerto, o directamente a una cirugia de Ross.
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CATETERISMO CARDIACO Y VALVULOPLASTIA AORTICA CON
BALON

El cateterismo cardiaco provee datos hemodindmicos y anatémicos detallados
del grado de estenosis adrtica y las caracteristicas anatémicas y funcionales
del ventriculo izquierdo. Sin embargo, en los pacientes con estenosis adrtica
severa, especialmente en los neonatos, el cateterismo tiene riesgos claros.
Actualmente, en la mayor parte de los centros, la evaluacién no invasiva se
considera suficientemente adecuada para tomar una decisién terapéutica; ésta
es actualmente la conducta en la Fundacién Cardio-Infantil.

Cuando se realiza estudio hemodindmico generalmente dentro de un
procedimiento de dilatacién valvular adrtica con balén, en el neonato con
frecuencia se encuentran las presiones telediastdlicas muy elevadas, por
disfuncién ventricular. Las presiones ventriculares derechas estdn elevadas si
existe hipertensién pulmonar asociada, por restricciéon al llenado de cdmaras
izquierdas.

En el neonato comunmente el foramen oval es permeable y cursa con
cortocircuito de izquierda a derecha. Debe evaluarse el grado de insuficiencia
mitral si esta existe. El cateterismo cardiaco estd basicamente indicado como
método terapéutico encaminado a realizar una valvuloplastia con balén.
En nuestra Institucidn, pricticamente no se usa Unicamente como método
diagndstico.

La valvuloplastia aértica con balén para estenosis adrtica valvular fue
reportada en 1983 por Lababibi y colaboradores. Desde entonces un nimero de
series ha sido publicado sobre el uso de esta técnica en neonatos y en pacientes
pedidtricos. En general, los resultados tempranos de este procedimiento son
similares a aquellos resultados obtenidos con valvulotomia quirtrgica, con
reduccion de los gradientes en la mayorfa de los casos en mas del 50%. Se logran
gradientes menores a 50 mmHg en mas del 90% de los pacientes. El desarrollo
de una regurgitacién adrtica es comun, y la insuficiencia moderada a severa
ha sido reportada en el 10% de los pacientes. Existen reportes de mortalidad
asociada a este procedimiento, pero los resultados tempranos del Registro de
valvuloplastia y angioplastia en anomalias congénitas sugieren que la mortalidad
es menor o igual a la valvulotomia quirurgica. Complicaciones menores ocurren
en cerca del 27% de los pacientes. La complicacién mds comun es la pérdida
transitoria del pulso en la pierna donde el catéter es introducido. El uso de
la técnica de doble balén y los nuevos catéteres de materiales especiales han
reducido la incidencia de complicaciones vasculares en forma notoria.
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Los resultados a largo plazo de este procedimiento en un largo cohorte de
pacientes no es todavia evaluable. Los resultados a corto plazo en neonatos
criticamente enfermos parecen ser similares a los obtenidos en cirugfa.

En las series reportadas en la literatura los pacientes pedidtricos, no
neonatos, tienen una mortalidad temprana y tardia muy baja y la probabilidad
de sobrevida sin necesidad de reemplazo valvular adrtico es del 93% a los 88
meses (figura 8).

Figura 8. La valvuloplastia aértica con catéter balén consiste en avanzar una guia hacia el
ventriculo izquierdo y sobre esta un balén, con el que se dilata la valvula adrtica, rasgando las
comisuras y permitiendo una mejor apertura de dicha valvula.

INDICACIONES DE VALVULOPLASTIA

El tratamiento de dilataciéon de la vdlvula adrtica con catéter balén estd
indicado en pacientes con gradientes de presién sistdlica pico a pico mayor
de 70 mmHg independiente de los sintomas, (fatiga, polipnea, dolor torécico,
palpitaciones, limitacién para el ejercicio) o gradiente mayor de 50 mmHg,
en presencia de sintomas y/o cambios electrocardiogréficos de repolarizacién e
hipertrofia ventricular izquierda. En presencia de insuficiencia valvular adrtica
moderada a severa el paciente podria ser candidato para cirugia.
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TECNICA DE VALVULOPLASTIA

La valvuloplastia es realizada en el laboratorio de cateterismo cardiaco con el
paciente bajo sedacién y con anestesia local. Se utiliza técnica percutanea con
catéteres entre 5 y 7 French, introducidos por la arteria femoral.

Cada paciente se anticoagula con 50 a 100 unidades de heparina. Se
repite la dosis a 50 unidades x Kilo, si hora y media después el procedimiento
continda. Se hace cateterismo diagnéstico con toma de presiones para estimar
el gradiente.

Después de hacer angiografia ventricular izquierda y aortograma, se utiliza
un catéter balén con un didmetro igual al 80 a 100% del anillo valvular adrtico
medido en cateterismo.

El baldn es inflado con contraste diluido en su interior, con una presién que
oscila entre 4 a 6 Amt.

La técnica de doble balén se prefiere en nifios mayores, mediante la puncién
de dos arterias.

Una vez terminada la dilatacién se toman gradientes de retirada entre
ventriculo izquierdo y aorta y se hace nuevamente aortograma para determinar
la existencia o no de insuficiencia valvular adrtica.

INDICACIONES QUIRURGICAS

En los pacientes sometidos a valvuloplastia con balén que presentan reestenosis
asociada a insuficiencia adrtica la cirugia es una indicacién clara; generalmente,
estos pacientes requieren reemplazo valvular aértico, aunque la tendencia
actual es tratar de recuperar la valvula hasta donde sea posible.

Las bioproétesis inicialmente parecen como de primera eleccién para evitar
la anticoagulacién, con los inconvenientes conocidos de calcificacién y
reestenosis.

La cirugfa de Ross es otra buena opcidn en este tipo de pacientes, igualmente
con los inconvenientes de frecuente incidencia de insuficiencia valvular.

ESTENOSIS SUBVALVULAR AGRTICA

La estenosis subvalvular adrtica se encuentra en aproximadamente el 8% de los
pacientes con estenosis adrtica y se describe mds en hombres que en mujeres.

Se produce por la presencia de un diafragma membranoso o una obstruccién
fibromuscular inmediatamente por debajo de la valvula adrtica. Se describe
con frecuencia asociada a coartacién de aorta.

Clinicamente la estenosis subvalvular tiene una presentacién muy similar a
la estenosis valvular adrtica siendo dificil hacer el diagnéstico diferencial.
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El ecocardiograma es el método diagndstico de mds alto valor en esta patologia.
Comutnmente se puede observar con gran detalle la imagen de obstruccién
subadrtica, la presencia del diafragma membranoso o fibromuscular, su sitio
de implantacién, con clara diferencia de la vélvula adrtica. Existe hipertrofia
ventricular izquierdasecundaria, siendo mayorsila obstruccién es severa. Muchas
veces el aspecto de la membrana tiene mayor refringencia ecocardiogrifica
que la vélvula adrtica. Puede estar asociada a otras anomalfas obstructivas del
VI como vélvula adrtica bicuspide. Existen alteraciones en la valvula adrtica,
con engrasamiento de las valvas, secundarias a la lesién producida por la alta
velocidad del jet subadrtico que golpea a la valvula adrtica. Por esta situacién
fisiopatolégica comunmente se produce insuficiencia valvular adrtica, siendo
éste uno de los criterios para indicar la necesidad de intervencién quirtrgica.

El doppler a color permite ver con claridad el sitio donde se inicia la
turbulencia, haciendo la distincién con la posibilidad de una estenosis valvular
adrtica. Las proyecciones ecocardiogrificas mas tutiles generalmente son el eje
largo paraesternal y subxifoideo. Deben buscarse otras alteraciones a nivel
adrtico como coartacién de aorta. En la Fundacién Cardio Infantil es de rutina no
realizar cateterismo en estos pacientes. Excepcionalmente cuando existen otras
indicaciones diferentes el paciente es llevado a hemodinamia. En esta situacién
la retirada de presion desde ventriculo izquierdo hasta la aorta ascendente, se
debe realizar con un catéter de un solo orificio terminal, que permita observar la
caracteristica curva de presion, con gradiente intraventricular y con presiones
generalmente igualadas entre la cdmara situada inmediatamente debajo de la
valvula adrtica y la aorta ascendente. Esta curva es diagnéstica de obstruccién
subadrtica.

La estenosis subadrtica es una progresiva con incremento de la obstruccién
a lo largo del tiempo, por lo cual el médico tratante debe estar muy alerta para
detectar cuando se presente una obstruccién hemodindmicamente importante,
o cuando hay insuficiencia adrtica progresiva que requiera correccién
quirtrgica.

Hace algunos afios hubo reportes aislados de intentos de dilatacién de la
membrana subadrtica con catéteres balén, con resultados desfavorables. En
la Fundacién Cardio Infantil no hemos obtenido ningin éxito en tres casos, y
consideramos que esta lesién no es adecuada para ser tratada con cateterismo
intervencionista. La conducta quirdrgica consiste en remover en forma total
la membrana para evitar la reproduccién de la obstruccién posteriormente.
Es recomendable el uso de eco transesofdgico intraoperatorio para obtener un
mejor resultado quirurgico.
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ESTENOSIS SUPRAVALVULAR AORTICA

Es una anomalia congénita que consiste en un engrasamiento de la aorta
ascendente que generalmente se inicia inmediatamente por encima del
nacimiento de las arterias coronarias y que puede estar localizada o difusa
extendiéndose hasta la aorta transversa. La estenosis puede llegar a comprometer
el origen de las arterias coronarias.

Es tipicamente en el sindrome de Williams (facies de Duende y cominmente
algin grado de retardo mental). Se asocia también a hipercalcemia infantil
idiopdtica que podria estar relacionada con alteraciones en el metabolismo
de la vitamina D. Poseen una personalidad tipica (cocktail), hiperactivos,
sociables, conversadores. La morfologia puede ser se una estrechez localizada
en forma de reloj de arena, con engrasamiento de la capa media adrtica. Puede
encontrarse un diafragma fibromuscular con apertura central. O puede existir
una hipoplasia difusa de toda la aorta ascendente.

Los hallazgos en la exploracién cardiovascular son muy similares a los
encontrados en la estenosis valvular adrtica. Cominmente se encuentra frémito
supraesternal, y un soplo que se propaga hacia los vasos carotideos.

El ecocardiograma es el método diagndstico de eleccién para esta enfermedad.
Generalmente existe dilatacién de los senos de valsalva. El doppler a color
permite identificar el sitio de turbulencia, que corresponde a la obstruccién. La
medicién de gradientes nos da el grado de obstruccién y nos indica con gran
fidelidad la necesidad o no de una intervencién quirdrgica.

Si el paciente es llevado a cateterismo es muy importante hacer un
cateterismo derecho e izquierdo. Debe observarse si existen estenosis periféricas
de las arterias pulmonares, que pudieran no haberse detectado en los estudios
no invasivos. El cateterismo izquierdo permite observar el sitio exacto de la
obstruccidn, lo mismo que la anatomia de las arterias coronarias, cuyo flujo puede
estar alterado por la lesién. En la retirada de presiones entre aorta ascendente
y aorta descendente se observard un gradiente de presién intraadrtico, entre la
raiz adrtica y el resto de la aorta ascendente. No se detectard gradiente entre el
ventriculo izquierdo y la aorta ascendente. Es importante usar un catéter que
tenga un solo orificio terminal para poder detectar con exactitud el sitio de
obstruccién. Con frecuencia la valvula adrtica va a estar engrosada y alterada.

El tratamiento de estos pacientes es quirdrgico, con ampliacién de la zona
estendtica hasta la desaparicion del gradiente.
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(CoAo)

Oscar Manuel Ferndndez, MD

DEFINICION

Es la presencia de una obstruccién en el curso de la arteria aértica hemo-
dindmicamente significativa, generalmente localizada en la regién del istmo
adrtico (figura 1), zona comprendida entre la emergencia de la subclavia
izquierda y el sitio de insercién del ductus arterioso (yuxtaductal); otras veces
se encuentra en el cayado de la aorta (preductal) y menos frecuentemente en
la aorta abdominal (postductal).

La coartacién en neonato estd asociada habitualmente con hipoplasia
del arco aértico y/o con comunicacién interventricular. En nifios mayores
usualmente es una lesién unica, que puede estar asociada con la formacién
de colaterales, las cuales aseguran una perfusion sistémica distal. Es una lesién
frecuente en nifios con sindrome de Turner.

CLASIFICACION

Existen varias clasificaciones de la coartacién de aorta, como la anato-
mopatoldgica, la cual la clasifica en preductal (la cual generalmente se presenta
en el periodo neonatal y estd mds relacionada con hipoplasia del arco aértico),
yuxtaductal y postductal. Para efectos practicos tendremos en cuenta la
siguiente clasificacion:

Desde el punto de vista clinico:

A. Tipo infantil por presentarse en neonatos y estd mds relacionada con
hipoplasia del arco adrtico y/ o otras malformaciones asociadas o una
forma severa de coartacion.

B. Tipo adulto por manifestarse generalmente por encima de los 2 afios
de edad y generalmente no relacionada con otras malformaciones.
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Desde el punto de vista quirdrgico:
A. Coartacién de aorta aislada.
B. Coartacién de aorta y defecto septal interventricular.
C. Coartacién de aorta y anomalias complejas intracardiacas.

INCIDENCIA

La incidencia de coartacién de aorta es de 0,2 a 0,6 por 1.000 recién nacidos
vivos y representa de la quinta a la octava forma mds comun de cardiopatia
congénita. Se presenta con mayor frecuencia en hombres que en mujeres (1,5
veces). La coartacién de aorta abdominal (rara) es mds frecuente en mujeres.
El 15% a 36% de los pacientes con sindrome de Turner presenta coartacién de
aorta.

ANOMALIAS INTRACARDIACAS ASOCIADAS

Vialvula adrtica bictuspide entre un 15% a 85%. Defectos septales inter-
ventriculares en el 55%. Anomalias de la védlvula mitral. Multiples sitios de
obstruccién en hemicardio izquierdo que constituyen el sindrome de Shone.

Asociacién de coartacién en cardiopatias complejas como el canal auri-
culoventricular, transposicién de grandes arterias, truncus arterioso. El 13% de
los pacientes con coartacién puede presentar aneurismas intracraneales.

FISIOPATOLOGIA

Al presentarse una obstruccién al flujo sistémico, se presenta un aumento
en la presién ventricular izquierda, hipertrofia ventricular y posterior falla
ventricular, llevando a edema pulmonar.

En el neonato, al presentarse la constriccién del ductus arterioso y
considerando que éstos toleran muy mal el aumento de la poscarga por ser
aguda, la presién de fin de didstole aumenta, asi como la presién auricular
izquierda llevando a edema pulmonar y a un cortocircuito de izquierda derecha
por el foramen oval.

En nifios mayores se presenta hipertrofia concéntrica del ventriculo izquierdo,
con hipertensién arterial secundaria al encontrar gradiente de presién sistélica
diferencial mayor de 20 mmHg entre miembros superiores e inferiores, y a
medida que pase el tiempo pueden desarrollar colaterales aortoadrticas (entre
la aorta ascendente y descendente), por lo que se puede encontrar pulsos en
miembros inferiores a pesar de obstruccién severa.
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Figura 1. El defecto consiste en una estrechez en la regién comprendida entre la emergencia de
la subclavia izquierda y el ductus arterioso, que se conoce como istmo aértico. Esto genera una
sobrecarga de presién al ventriculo izquierdo, con aumento de presién en el circuito proximal

(brazos y cabeza), y presién disminuida en el circuito distal (aorta descendente).

La disminucién del flujo en miembros inferiores activa el sistema renina-
angiotensina, lo cual colabora en el aumento de la presién arterial. Es comun el
desarrollo de colaterales, siendo mds frecuente en pacientes mayores.

MANIFESTACIONES CLINICAS
Paciente neonato

La presentacién clinica habitualmente aparece entre la segunda y tercera
semana de vida, al producirse en forma aguda el cierre o disminucién del calibre
del ductus arterioso y la disminucién de las resistencias pulmonares. El paciente
se presenta al servicio de urgencias en estado de shock, que es interpretado
inicialmente como séptico, requiriendo el manejo adecuado a su situacién; en
la medida que se va recuperando del shock, se puede diferenciar entre séptico
y cardiogénico, al mostrar el segundo una persistencia de oligoanuria prerrenal,
acidosis metabdlica y aparicién de gradiente tensional entre miembros superiores
e inferiores con hipertensién en miembros superiores.
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El cuadro clinico, cuando el cierre del DAP es gradual, se caracteriza por:
dificultad respiratoria y/o shock cardiogénico, oligoanuria de origen prerrenal,
acidosis metabolica de dificil manejo y se debe descartar alteracién neuroldgica
(riesgo de sangrado en recién nacidos o presencia de aneurismas cerebrales).
En estos casos, principalmente en el primero, en el examen fisico se encuentra
una diferencia en los pulsos entre miembros superiores e inferiores y por
consiguiente una diferencia en la tensién arterial entre éstos.

Pacientes preescolares o mayores

Frecuentemente la sospecha diagndstica de coartacion en estos pacientes se da
por el hallazgo casual de soplo cardiaco, hipertensién arterial, disminucién de
pulsos en miembros inferiores o anomalia en la radiografia de térax.

EXAMEN FisIco

Palpacién: es el principal elemento del diagndstico. Lo mds frecuente es
encontrar pulsos saltones en miembros superiores y no encontrar pulsos o
encontrarlos muy disminuidos en miembros inferiores o asincrénicos con
relacién a los de los miembros superiores. Se debe recordar que si existe shock
cardiogénico, la diferencia de pulsos serd mas dificil de evidenciar, lo cual es
mis frecuente en neonatos.

Auscultacién: por lo general se encuentran ruidos cardiacos ritmicos y
taquicardicos y en ocasiones de galope y reforzamiento del S2. Es frecuente
no encontrar soplo en la regién precordial (a no ser que esté asociado a otra
patologia) pero si es frecuente presentan recoartacién de la aorta; se prefiere
angioplastia (dilatacién en cateterismo) con colocacién de stent recubierto.

EXAMENES PARACLINICOS
Electrocardiograma

No es especifico en el neonato con coartacién de aorta, mostrard taquicardia
sinusal, eje derecho e hipertrofia ventricular derecha. En nifios mayores y
adolescentes se observard hipertrofia ventricular izquierda (figura 2).
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H

Figura 2. Paciente de 8 afios de edad con hipertensién arterial secundaria a coartacién adrtica.
El ECG muestra signos de hipertrofia ventricular izquierda manifiesta por ondas S profundas en
VI y V2(l) y grandes ondas R en V5 y V6(2). Ademés, trastornos de la repolarizacién ventricular
manifiesta por onda T invertida en precordiales izquierdas.

Radiografia de térax

En neonatos con falla cardiaca se observard cardiomegalia con incremento en
las marcas vasculares. En otras edades pedidtricas puede ser normal o mostrar un
leve aumento en el tamafio de la silueta cardiaca. Otros hallazgos radioldgicos
observados:
+ Elsigno del 3 originado por indentacién de la aorta en el sitio de la
coartacion.
+ Erosién de la reja costal originada por la dilatacién y tortuosidad de
las arterias intercostales.

Ecocardiograma

Realiza una evaluacién anatémica y funcional del paciente con coartacién de
aorta y lesiones asociadas.

Provee una imagen completa del arco adrtico (figura 3), observandose el
drea de coartacién cercana al origen de la arteria subclavia izquierda. E1 doppler
color mostrard una aceleracién en la velocidad de flujo en el sitio de coartacion,
el doppler continuo recoge un flujo de alta velocidad que se extiende durante
la didstole, permitiendo calcular el gradiente de presién que origina el drea
coartada (figura 4).
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Figura 3. Notese en este ecocardiograma el sitio de estrechez de la aorta, inmediatamente después
de la salida de la arteria subclavia (AS). Se nota ademds el adelgazamiento del istmo adrtico. Arco
adrtico normal y sitio de la coartacién (*).

Figura 4. Recién nacido con coartacién de aorta severa y ductus arterioso persistente (DAP),
con un acodamiento muy importante de la aorta (ARCO), con una estrechez manifestada con la
imagen a color que muestra por debajo del ductus una turbulencia muy importante al flujo que
viene del arco adrtico.
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Con doppler continuo, se registra la turbulencia y aceleracién del flujo en la
zona de la estrechez, dando un patrén de flujo continuo sistodiastélico, con un
gradiente pico de 58 mmHg.

Resonancia magnética

Detalla la anatomia del arco adrtico, istmo, localizacién y severidad del drea
coartada. Se utiliza en el seguimiento de pacientes operados y/o a los cuales se
les realiz6 procedimiento intervencionista en hemodinamia.

Cateterismo cardiaco

El cateterismo cardiaco diagnodstico se utiliza cuando con los métodos
diagnésticos no invasivos no se obtiene toda la informacién, se sospechan
anomalias asociadas que tienen incidencia en la conducta y/o previo a
cateterismo intervencionista en algunos casos (figura 5).

Figura 5. Angiografia en la aorta ascendente que muestra una valvula anormal, por la forma en
que se abre la vélvula que es propio de una aorta bivalva, el arco aértico se ve normal, con una
estrechez en el istmo bastante importante y una dilatacién en la porcién proximal de la aorta
descendente.
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MANEJO PREOPERATORIO
Paciente neonato

La estabilizacién clinica preoperatoria de estos pacientes es indispensable
(basicamente en el neonato) y se busca conseguir un equilibrio acido basico,
mejorar la perfusion renal, descartar alteraciones de otros 6rganos y disminuir
la repercusién de la obstruccién adrtica y evitar el cierre del ductus, para
disminuir la poscarga del ventriculo izquierdo y facilitar la recuperacién y
mejorar la contractilidad de éste.

Infusién de prostaglandina El

Se inicia con dos objetivos:
A. Abrir el ductus arterioso
B. Relajar el tejido ductal que se encuentra en el sitio de la coartaci6n.

Esta infusién se debe realizar por una linea central; como respuesta se busca
tener un aumento de la perfusién distal, un mejor gasto cardiaco, aumento del
gasto urinario y control de la acidosis metabdlica.

Paciente de 3 semanas de edad con coartacién adrtica y persistencia del
ductus arterioso. E1 ECG muestra hipertrofia ventricular derecha; un eje del
QRS con marcada desviacién hacia la derecha (140°) en el plano frontal, un
patrén tipo R en VI(1). Ademds hay signos de crecimiento auricular derecho
manifiestos en ondas P altas y picudas en DII y V1 (2).

Agentes inotrépicos

Usualmente la disfuncién ventricular que se presenta es reversible, ya que es el
resultado de la acidosis metabdlica y/o el aumento de la poscarga ventricular
izquierda. Ademads, al controlar la acidosis metabdlica se mejora la funcién de
los agentes inotrdpicos. No se debe usar vasodilatadores sistémicos en pacientes
con coartacién de aorta.

Ventilacion mecanica

Contribuye a la estabilizacién del paciente y a una disminucién del gasto
metabolico. En pacientes con cortocircuitos izquierda derecha (ej. comunicacién
interventricular), se debe evitar la hiperventilacién y las fracciones de oxigeno
muy altas, ya que aumentamos el flujo pulmonar ocasionando edema pulmonar
y una disminucién en el flujo sistémico.
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Valoracion de la isquemia en otros 6rganos

Se debe estar muy atento con la evaluaciéon de sistema nervioso central, ya
que la presencia de aneurismas cerebrales es la alteracién extracardiaca mds
frecuente en estos pacientes. Igualmente debemos descartar falla renal y
enterocolitis necrotizante.

Paciente lactante o mayores

En ocasiones requieren estabilizacién hemodinamica antes de procedimientos
terapéuticos y estd reportado que el uso de betabloqueadores prequirtrgicos
disminuye el fendmeno de rebote en el postoperatorio.

CIRUGIA

Momento y tipo de procedimiento: Todo paciente neonato con diagndstico
confirmado de coartacién de aorta que presente insuficiencia cardiaca congestiva,
se debe llevar a cirugia previa compensacién hemodindmica y descartando el
compromiso de otros érganos. En el recién nacido o lactante que no muestra
insuficiencia cardiaca, no hay prisa en indicar la cirugia, se puede esperar
prudentemente y programar en forma electiva (figuras 6 y 7).

Técnica quirdrgica: existen varias técnicas quirtrgicas: Reseccién y anastomosis
término-terminal, reseccidény anastomosis término'terminal ampliada (o término-
lateral), flap de arteria subclavia, uso de parche en el sitio de la coartacién, o uso
de conductos intratordcicos; se prefiere la correccién término-terminal ampliada
por lograrse una mejor solucidén al problema a largo plazo.

Tratamiento percutdneo: la angioplastia con balén durante el cateterismo es
una alternativa que se puede utilizar en vez de la cirugfa. Consiste en introducir
un balén de angioplastia por la arteria femoral y dilatar la zona estrecha; durante
este procedimiento se logra una disrupcién de la intima y la media de la aorta.
Algunas escuelas no lo recomiendan en coartaciones nativas por el riesgo de la
formacién de aneurismas y/o perforacién de la aorta lo que estd asociado con
el tamafio inicial del istmo y el tamafio del balén empleado, relativo al tamafio
del defecto. En pacientes con recoartacién es el procedimiento de eleccidn.
Esta opcién (angioplastia percutdnea) estd indicada en pacientes seleccionados
mayores de seis meses con anatomia favorable; en pacientes con peso superior a
30 kilos, se recomienda angioplastia con balén y colocacién de stent en el lugar
de la coartacién, para impedir la retraccién posterior a la angioplastia. Es el
procedimiento de eleccién en adultos siempre y cuando no tengan calcificacién
de la zona a intervenir (figuras 8 y 9).
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Figuras 6 y 7. En la figura 6, se muestra la zona de aorta que debe ser resecada para lograr una
liberacién total de la estrechez, ya que estd invadida de tejido ductal principalmente en neonatos.
Como muestra la figura 7, el corte se realiza en bisel, para luego anastomosar los dos extremos, lo
que se llama un reparo ampliado de la CoAo, para que la sutura no sea circular sino helicoidal con
menor riesgo de re-estenosis.

RECOMENDACIONES DE ESTUDIO Y MANEJO

Podemos dividirlas en dos grupos:

1. Coartacién adrtica nativa.

2. Coartacién adrtica intervenida quirdrgicamente o sometida a angioplastia
con baldn.

El procedimiento puede ser efectivo o no efectivo. Todos los pacientes deben
ser estudiados con radiograffa de térax, ECG y ecocardiograma doppler color
en el momento inicial. La resonancia nuclear magnética no tiene indicacién
en CoAo nativa. El TAC multicorte, si bien muestra imigenes muy adecuadas
de la aorta, no estd recomendada en nifios por la alta irradiacién que implica.
Holter de presién arterial no tiene indicacion en este momento.

Coartacion aértica nativa

Paciente menor de 6 meses o anatomia desfavorable para angioplastia con
balén: cirugfa. Paciente mayor de 6 meses con anatomia favorable: angioplastia
con catéter balén.
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Figura 8. Cateterismo cardiaco en el que se pasa desde la arteria femoral una guia (alambre) cuyo
extremo distal se coloca en el ventriculo izquierdo, sobre ésta se pasa un balén (desinflado) sobre
el que se coloca un stent (malla) que se pone y dilata en el sitio de la coartacién para mantener
dilatada y estable la lesién de base. Este procedimiento estd indicado en pacientes con mas de 30
kilos de peso.

Se considera anatomia desfavorable cuando se tienen anomalias asociadas,
hipoplasia de la aorta transversa, istmo severamente hipopldsico. En pacientes
mayores de 30 kilos se debe realizar angioplastia con colocacién de stent al
igual que en recoartacién de aorta posquirtrgica.

Procedimiento efectivo: (Se aplica tanto al tratamiento quirdrgico como a la
angioplastia). Se considera un procedimiento efectivo, si la TA es normal en
miembros superiores y el gradiente de presion arterial sistélico es menor de 20
mmHg. Control ecocardiogrifico con gradiente que no supere 36 mmHg sin
invasion diastélica del flujo.

Controles posteriores: en pacientes menores de 6 meses se debe controlar la
TA mensualmente y se debe dejar tratamiento con vasodilatadores por 4 a 6
meses de acuerdo con la evolucién. En pacientes mayores de 6 meses se debe
controlar trimestralmente durante los primeros seis meses; si estdn recibiendo
tratamiento antihipertensivo, se debe continuar control trimestral hasta lograr
la suspension del tratamiento. De este momento en adelante, se deben realizar
controles semestrales (un afio) y luego anuales. El control a largo plazo en
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escolares se debe hacer con prueba de esfuerzo, méds que con ecocardiograma.
La radiografia de térax sirve como deteccién inicial de aneurisma y debe
efectuarse, al menos, en la primera revisién. La resonancia nuclear magnética
debe efectuarse alguna vez en el seguimiento, a largo plazo, 3 a 5 afios después
de la cirugfa).

Estos pacientes deben seguir siendo controlados sabiendo que la supervivencia
a 44 afos de la intervencién es del 97%. Si la cirugia se practica antes de los
10 afos de edad, la posibilidad de recoartacién quirtirgica oscila entre el 11 y el
20%, (es mayor en menores de 2 afios y principalmente en neonatos).

Figura 9. Angioplastia con balén de una CoAo nativa o una reCoAo con balén en paciente menor
de 15 kg.

Procedimiento no efectivo: gradiente de tensién arterial mayor de 20 mmHg
(con los brazaletes adecuados) entre miembros superiores e inferiores. Gradiente
por ECO superior a 36 mmHg e hipertension arterial en miembros superiores.

Si es re-CoAo postangioplastia, se debe realizar angioplastia nuevamente o
cirugia de acuerdo al caso, si es mayor de 30 kilos angioplastia con stent. Si es

re-CoAo posquirtrgica se debe realizar angioplastia minimo 3 meses después
de la cirugfa.
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Tetralogia de Fallot ]- 7
(T oeF)

Sandra Matiz, MD

DEFINICION

La tetralogia de Fallot (T de F) tiene cuatro componentes: comunicacién
interventricular, cabalgamiento adrtico, estenosis subpulmonar e hipertrofia
ventricular derecha (figura 1). Aparentemente es el resultado de una sola
anormalidad anatémica conotruncal, consistente en una desviacién del septum
infundibular en sentido superior e izquierdo, lo que produce la obstruccién
subpulmonar, generdndose las otras lesiones como consecuencia de esta.

En 1988, Fallot realizé la primera correlacién clinico-patolégica de la
enfermedad y la llamé “la maladie blue”. Es una de las lesiones congénitas
cianéticas mds frecuentes, algo mds que la transposicién de grandes arterias.
Su prevalencia varia entre 0,26 a 0,48 por mil nacidos vivos. Su proporcién es
de 3,5 a 9% de todas las cardiopatias congénitas. La incidencia de recurrencia
en hijos de padres con T de F es de 1,2 a 8,3%, siendo mads frecuente en
casos en que el padre haya tenido un defecto conotruncal vs. la madre, en
una proporcién de 2:1. Se ha visto que factores ambientales tienen una
incidencia como en el caso de hijos de madres diabéticas, exposicién a acido
retinoico, fenilcetonuria y trimetadiona. La T de F se asocia con frecuencia
con otras lesiones como CIA, persistencia de vena cava superior izquierda
(11%), drenaje venoso andmalo, estenosis supravalvular adrtica o membrana
subadrtica. Un 25% de los pacientes tienen arco adrtico derecho. En general
los defectos conotruncales (T de F es uno de ellos) se asocian con delecion del
cromosoma 22qll (llamado “Catch 22”), e involucra hipocalcemia, anomalias
faciales, y las anomalias de los sindromes Velocardiofacial, Di George y aplasia
timica. Esta incidencia es de mas o menos el 11%, siendo la anatomia de la T
de F desfavorable y compleja, en aquellos pacientes en los que se demuestran
anomalias del cromosoma 22gll.
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| | Sangre arterial
| Sangre venosa

‘angre con mezcla arterlo venosa

Figura 1. Esquema que muestra los componentes de la Tetralogia de Fallot: A. Se aprecia: 1.
CIV subadrtica amplia. 2. Estenosis infundibulopulmonar 3. Hipertrofia ventricular derecha y el
fenomeno del cabalgamiento adrtico se observa bien en el esquema B por la dextroposicién de la
aorta.

FISIOPATOLOGIA

La fisiopatologia de esta cardiopatia estd determinada por el grado de estenosis
subpulmonar (puede existir una obstruccién adicional a nivel valvular,
supravalvular o en las ramas pulmonares).

En pacientes con poca obstruccién al flujo pulmonar, la fisiologfa es similar
a una comunicacién interventricular (son los llamados Fallot rosados), los que
presentan obstruccién importante del flujo pulmonar, pueden presentar un
significativo cortocircuito de derecha a izquierda a nivel de la comunicacién
interventricular con muy poco flujo anterégrado a los pulmones, y manifestarse
clinicamente con hipoxemia o crisis hip6xica, que es la disminucién subita en
la cantidad de sangre que va a los pulmones.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Las manifestaciones clinicas dependen del grado de obstruccién pulmonar (ya
sea infundibular o valvular pulmonar) que tenga el paciente. Puede manifestarse
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como una comunicacién interventricular (CIV) como es el Fallot rosado, en
donde la clinica es de una cardiopatia de flujo pulmonar alto, con polipnea,
taquipnea, aumento de problemas respiratorios, sudoracién, baja ganancia de
peso, etc. En el otro extremo un paciente con cianosis importante por estenosis
pulmonar severa o crisis de hipoxia que describiremos a continuacién. Es
importante hacer énfasis que cualquier paciente que tenga una T de F, puede
presentar crisis de hipoxia.

Crisis hipoxica

Cuando ocurre un aumento agudo en la obstruccién de la salida del ventriculo
derecho o una disminucién de las Resistencias Vasculares Sistémicas (RVS) en
pacientes con T de F, el cortocircuito de derecha a izquierda a través del defecto
septal ventricular aumenta y se produce la crisis de hipoxia. Se caracteriza por
que el paciente presenta:

1. Agitacién o irritabilidad

2. Polipnea

3. Cianosis profunda

4. Sincope
5. Frecuentemente el soplo estd ausente.

El manejo inicial de este problema se dirige a mantener una adecuada RVS,
relajar el tracto de salida del ventriculo derecho y dar una adecuada sedacién
con minima depresién miocdrdica. Estas crisis se tratan inicialmente con 0,
al 100%, los muslos flexionados sobre el pecho y sulfato de morfina. Estas
maniobras relajan el infundibulo pulmonar mientras se mantienen las RVS
elevadas.

Tratamiento

1. Dejar que el paciente esté con la madre

2. No tomar exdmenes sino en casos necesarios

3. Oxigeno suplementario dado por la madre

4. Sedacién (morfina 0,1 mg/kg, oral o rectal).

Si no cede la crisis se contintia con los siguientes pasos:

5. Mantener volumen intravascular adecuado

6. Sedacidn e intubacién

7. Fenilefrina (vasopresor) 5-20 microgramos/kg/dosis IV
8. Cirugia (FSP).
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EXAMEN FisICO

Con frecuencia presenta algun grado de cianosis, el cual depende del porcentaje
de obstruccién pulmonar.

Observacién: el neonato con T de F y cianosis importante, casi siempre cursa
sin dificultad respiratoria ni “sed de aire” y se le observa “cémodo” a pesar de
la cianosis.

Palpacidn: es frecuente encontrar hiperactividad precordial, por hiperdinamia
del VD pero es raro evidenciar hepatomegalia congestiva.

Auscultacién: se encuentra un segundo ruido (S2) tinico y un soplo eyectivo
en diamante, rudo en el foco pulmonar que es inversamente proporcional al
grado de obstruccién pulmonar, ya que a mayor obstruccién el soplo serd mds
corto y suave y el flujo pasa por una CIV silente.

DIAGNOSTICO

Electrocardiograma (EKG): en el EKG usualmente encontramos un eje
desviado a la derecha y signos de hipertrofia ventricular derecha (R grande en
VI y S prominente en DI y V6). Las arritmias son poco comunes en pacientes
no operados (figura 2).

B it st agaast e 16 40 AF L

Figura 2. Paciente de 18 meses de edad con Tretalogia de Fallot. El electrocardiograma muestra
signos de hipertrofia ventricular derecha manifiesta en desviacién a la derecha del eje del QRS
(120°) en el plano frontal y patrén Rs en VI (1).

Ol

Rx de térax: se evidencia el corazén en “forma de zueco”; la punta de la silueta
cardiaca levantada por la hipertrofia ventricular derecha, con una disminucién
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del flujo pulmonar y una excavacion del botén de la arteria pulmonar. Igualmente,
en un 25 - 30 % de los pacientes con T de F hay una rectificacién del borde
derecho del mediastino secundaria a un arco adrtico derecho (figura 3).

Figura 3. Corazén con cardiomegalia a expensas del ventriculo derecho (punta levantada),
pediculo estrecho (dando un aspecto de “Corazén en bota”), y flujo pulmonar disminuido.

Ecocardiograma: es el método de eleccién y permite realizar en la mayorfa
de los casos un diagndstico in utero. En este examen se evidencia la CIV, el
cabalgamiento adrtico, se puede medir el gradiente (diferencia de presién)
infundibulo-pulmonar, ver las ramas pulmonares, alteraciones en las ramas
coronarias, el arco aértico derecho o izquierdo, etc (figura 4).

Tomografia computarizada y resonancia magnética cardiaca: en la ultima
década se ha observado un gran avance tecnoldgico en estos equipos no
invasivos, para resolver dudas preoperatorias acerca de la anatomfa arterial y
venosa pulmonar, alteraciones coronarias etc. y en el postoperatorio (POP)
calcular la funcién ventricular derecha, la fraccién regurgitante pulmonar o ver
cicatrices miocdrdicas.

Cateterismo: preferimos realizarlo antes de la correccién quirdrgica definitiva.

Estd indicado en los casos de duda diagndstica (ramas pulmonares pequeiias,
necesidad de parche transanular o anomalia coronaria, para descartar que la
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arteria descendente anterior se origine de la coronaria derecha) y cuando no se
logra establecer completamente la anatomia, previo a la cirugia.

Pediatria

ANTIL-INST.CAF

Figura 4. Ecocardiograma: A. Mostrando gran CIV subadrtica y cabalgamemiento adrtico del 50%,
en modo bidimensional en vista paraesternal eje largo, y en B mostrando flujo preferencial del
ventriculo derecho a través de la CIV hacia la aorta, lo que ocasiona la cianosis.

1G4
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También existen algunos reportes donde se realiza cateterismo en pacientes
pequeiios con el fin de realizar valvuloplastia pulmonar con catéter balén y
aliviar la estenosis en el tracto de salida del VD, permitiendo que el paciente
crezca un poco mas (basicamente cuando el gradiente pulmonar es alto y tiene
componente valvular importante), evitar la evolucién a atresia pulmonar
adquirida y disminuir la necesidad de parche transanular en la correccién
quirtrgica definitiva.

MANEJO PREOPERATORIO

Al realizarse diagnéstico de T de F se debe tener en cuenta la clinica del paciente
para poder definir la conducta a seguir. Es frecuente el uso de betabloqueador
para tratar de disminuir la posibilidad de una crisis de hipoxia, pero si el
paciente consulta por crisis, se debe hospitalizar y no se debe dar de alta hasta
no asegurar un flujo pulmonar adecuado (ya sea por la correccién definitiva por
una fistula sistémica pulmonar o valvuloplastia del tracto de salida del VD).

Si el nifio empieza a presentar cianosis leve, la cual va aumentando, se cita
a control por consulta externa (con indicaciones a los padres y explicando
signos de alarma para volver) y en la medida que el paciente vaya creciendo
y aumente la cianosis, se indica la cirugia. En este tipo de pacientes es donde
se usa betabloqueador con el fin de tratar de disminuir el riesgo de crisis de
hipoxia. Igualmente muchos nifios no necesitan ninguna actuacién especial
en espera de la correccién de su cardiopatia, ya que pueden presentar cianosis
leve o moderada, pero con un desarrollo pondoestatural normal y sin crisis de
hipoxia, por lo cual se recomienda la vigilancia y tratamiento de una eventual
anemia relativa (hipocrémica y microcitica).

CONSIDERACIONES QUIRURGICAS

En pacientes asintomdticos la reparacién quirtrgica se recomienda realizar
durante el primer afo de vida. En pacientes sintomadticos, se pueden realizar
dos tiempos de procedimientos: paliativo (FSP), o correccidn total.

A pesar de todos los avances en técnicas quirdrgicas y mejoria en la evolucién
posoperatoria, aun hay controversia en el tiempo adecuado para reparar la T de
F. En un estudio en Estados Unidos se confirmé que una correccién electiva de la
T de F en neonatos (5 a 52 dias) con arterias pulmonares centrales confluentes,
tiene un excelente resultado en la ausencia de condiciones extracardiacas
significativas. Mientras que permite un adecuado crecimiento de las ramas
pulmonares, libera al paciente de una posible reintervencién (tuvieron un mayor
indice de reintervencién, pacientes con un peso preoperatorio menor de 2,5 kg
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y unas arterias pulmonares pequeiias). En un estudio realizado en Inglaterra,
en el 2005, concluyeron que se puede realizar una correccién definitiva de la
T de F antes de los 6 meses. Observaron que la edad de realizacién de esta
cirugia no parece afectar la evolucién o resultado hemodimédmico a mediano
plazo, pero una cirugia temprana implicaria un manejo en UCIP con otros
riegos para el paciente, por lo que recomendaron que se retrase la correccién
en pacientes asintomdticos hasta los 3 6 6 meses. En nuestra institucién la
reparacién completa de T de F con buena anatomia se recomienda a partir de
los 6 meses de (figura 5). En los restantes, o en pacientes con crisis hipoxémicas
graves, se debe efectuar una fistula sistémico pulmonar tipo Blalock-Taussig
para asegurar el flujo pulmonar.

Figura 5. Diagrama mostrando los dos grandes pasos en la reparacion completa de la tetralogia
de Fallot; el cierre de la CIV subadrtica y la disminucién o alivio de la estenosis infundibular
pulmonar.

Manejo

Paciente asintomatico o con cianosis leve: controles clinicos periddicos, con
tratamiento quirurgico electivo entre los seis meses y un afio de edad previo
cateterismo cardiaco.
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El cateterismo cardiaco estd indicado con el fin de evaluar la morfologia del
tracto de salida del VD, tronco y ramas pulmonares, especialmente el tamafio
y anatomia del arbol coronario; descartar CIVs musculares adicionales o
colaterales sistémico pulmonares.

Paciente sintomatico: en caso de crisis hipdxicas, se considera una urgencia
quirtrgica con el fin de realizar una FSP o correccién definitiva. La decisién entre
cirugia paliativa o correctora dependera de la edad del paciente, lo favorable
de la anatomia y la experiencia y resultados de cada grupo. Se recomienda
realizar cateterismo cardiaco previa correccién quirtirgica. Si la anatomia
es desfavorable, se debe realizar FSE Se puede considerar la valvuloplastia
pulmonar con catéter baldn en estos pacientes principalmente en menores de
dos meses con anatomia desfavorable o favorable para evitar una FSE

Cianosis moderada a severa: correccién quirtrgica electiva al afio de edad
previo cateterismo cardfaco. Se puede iniciar betabloqueadores en forma elec-
tiva como profilaxis para una posible crisis hipdxica.

Esta contraindicado en estos pacientes antes de la cirugia los simpati-
comiméticos, inotrépicos (digital), vasoconstrictores o vasodilatadores.

Control posoperatorio

Tratamiento paliativo (FSP): deben tratarse en forma continua con
antiagregacion plaquetaria. La idea es realizar la correccién quirurgica definitiva
como paso siguiente. Se debe realizar cateterismo cardiaco previa correccion,
para descartar distorsiéon de las ramas pulmonares o ver la evolucién de
una anatomia previamente desfavorable. Si la FSE es disfuncionante o estd
obstruida, se puede intentar una angioplastia de la fistula, nueva fistula o
correccidn quirdrgica segtn el caso particular.

Correccién quirtrgica definitiva: se considera buen resultado, si no hay
CIV residual, insuficiencia pulmonar leve y gradiente transpulmonar que
no supere 30 mmHg. El prondstico de estos pacientes es muy bueno a largo
plazo, se debe seguir periédicamente (c/6 a 12 meses) con clinica, ECG y
ecocardiograficamente. Las arritmias pueden ser un problema a largo plazo mas
si tienen bloqueo bi o trifacicular de base.

En casos de defectos residuales como CIV con Qp/Qs de 1.5/1, estenosis
residual con gradiente superior a 30 mmHg o estenosis de ramas, insuficiencia
pulmonar moderada a severa, se deben seguir mds de cerca y es muy factible que
requieran en el futuro reintervencion percutédnea o quirtrgica individualmente
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para cada caso. Si la CIV tiene un Qp/Qs igual o mayor de 2/1 con estenosis
residual y gradiente que supere 30 mmHg, es muy factible que requiera
intervencién quirdrgica nuevamente a corto plazo. En caso de insuficiencia
pulmonar severa, presencia de arritmias basales o con ejercicio o deterioro
de la clase funcional, es indicado colocar una valvula protésica en posicién
pulmonar. Hoy en dia es posible hacerlo de forma percuténea.
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TRANSPOSICION DE 1 8
LAS GRANDES ARTERIAS
(TOA)

Alberto Garcia, MD

DEFINICION

La transposicién de grandes arterias (TGA) es una lesién que consiste en que
tanto la aorta como la pulmonar salen del ventriculo no indicado, asi: la aorta
sale del ventriculo morfolégicamente derecho y la pulmonar sale del ventriculo
morfolégicamente izquierdo, conectados éstos a su respectiva auricula.

Ademis, la aorta suele situarse anterior y a la derecha de la arteria pulmonar.
Se denomina TGA simple cuando no existen defectos anatémicos asociados, y
compleja cuando los hay. Aproximadamente en el 35% de los casos existe una
CIV significativa y en presencia de CIV mds o menos el 10% de los pacientes
tiene coartacién de aorta o interrupcion del arco adrtico y entre el 5-10% de
los pacientes tiene obstruccién del tracto de salida del VI. Existen anomalias de
las arterias coronarias en cerca del 30%. Es infrecuente la TGA con estenosis
pulmonar y sin CIV.

Es la cardiopatia congénita ciandtica que se manifiesta clinicamente con
mayor frecuencia en el recién nacido. Sin tratamiento 30% de los pacientes
mueren en la primera semana de viada, 50% en el primer mes, 70% en los
primeros 6 meses y cuando hablamos de la TGA con SI 95% muere en el primer
mes de vida sin tratamiento. E1 60% a 70% de los casos son varones; menos
del 10% tiene anomalias extracardiacas, al contrario del truncus con 48% , la
CIV 34% y la T de F el 31%. No se ha demostrado ninguna asociacién con
alteraciones genéticas ni otras situaciones que pudieran ocasionarla.

Clasificacion

Transposicién de grandes arterias con septo integro (TGA + SI): como se
dijo anteriormente, se presenta con cianosis la cual suele ser intensa, sin signos
de dificultad respiratoria, con posterior aparicién de acidosis metabdlica de
dificil manejo. A pesar de intubar al paciente, persiste desaturacién importante,
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que erréneamente es interpretada como hipertensién pulmonar del recién
nacido. La diferencia de estos dos cuadros es que en el ultimo el paciente estd
criticamente enfermo, mientras que en la TGA + SI el paciente suele ser
asintomadtico, fuera de la cianosis, hasta que se instala la acidosis metabdlica
(figura 1).

Figura 1 TGA+SL. En este esquema se puede ver la discordancia entre los ventriculos y las
grandes arterias, al estar conectado el ventriculo derecho (VD) con la aorta(Ao) y el ventriculo
izquierdo (VI) con la arteria pulmonar (AP). La mezcla de sangre para asegurar la vida se tendria
que efectuar a nivel del septo auricular, se puede entender cémo esta situacién al cerrarse el ductus
es incompatible con la vida.

Transposicion de grandes arterias con comunicacién
interventricular (TGA + CIV)

Son pacientes ciandticos desde el primer mes de vida, por eso la oximetria de
pulso es fundamental en la valoracién de los recién nacidos (figura 2). Por tener
una mezcla a nivel ventricular, la cianosis no suele ser tan intensa, haciéndose
mucho mds aparente en el segundo o tercer mes de vida. No suele presentar
otros sintomas, fuera de los derivados de la acidosis metabdlica cuando se hace
mdas importante la hipoxemia. Pueden evolucionar a hipertensién pulmonar
irreversible, desde el sexto mes en adelante.
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o

Transposicion de grandes arterias con comunicacion
interventricular mas estenosis pulmonar (TGA + CIV + EP)

Como se ha explicado previamente, la cianosis va a ser mas marcada dependiendo
del grado de estenosis pulmonar. En caso de que ésta sea muy importante y se
cierre el ductus arterioso, van a ser pacientes criticamente enfermos, bdsica-
mente por hipoxemia muy marcada que sélo responde a prostaglandinas.

En caso de no ser muy importante la estenosis pulmonar se comporta como
una TGA + CIV.

Figura 2. TGA+CIV. Adicionalmente a la malposicién de los grandes vasos respecto de los
ventriculos, hay una CIV, que permite un cortocircuito dominante de izquierda derecha, teniendo
ademis una CIA, que permite una mezcla de sangre bastante adecuada a nivel de las auriculas.

Fisiopatologia

La sangre oxigenada llega a la auricula izquierda (AI) y luego pasa al ventriculo
izquierdo (VI), saliendo a la arteria pulmonar (AP) y retorna nuevamente
oxigenada a los pulmones; mientras que la sangre sin oxigenar entra a la auricula
derecha (AD), luego pasa al ventriculo derecho (VD) y sale nuevamente
por la aorta, con lo cual se crean dos circuitos en paralelo que de no existir
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mezcla arteriovenosa a algin nivel (ductus, comunicacién interauricular o
comunicacién interventricular) es incompatible con la vida.

La TGA es la cardiopatia congénita ciandgena que se manifiesta clinicamente
con mayor frecuencia en el recién nacido. Si no se diagnostica en forma
oportuna (principalmente la TGA + SI) evoluciona en el primer mes de vida
a la muerte en un 90% de los casos. Por lo tanto, frente a un recién nacido
a término, con buen peso para la edad gestacional, con cianosis intensa, sin
cuadro de dificultad respiratoria, se debe sospechar esta entidad.

Clinica

La presentacion vasal del neonato con TGA+SI es su presentacién con discreta
taquipnea, “comodamente ciandtico”, sin acidosis y sin necesidad de PGEI,
debido a la existencia de una CIA adecuada y/o ductus. La presencia de CIA
grande con ductus significativo o CIV amplia conduce a situaciones de cianosis
discreta-moderada, aumento del flujo pulmonar y signos de insuficiencia
cardiaca. La presencia de Pa0, muy baja (15/20 mmHg) con PCO, alta (a pesar
de una ventilacién adecuada) y acidosis metabdlica indican un flujo sanguineo
pulmonar efectivo disminuido y debe manejarse como una emergencia.

Examenes paraclinicos

Electrocardiograma: muestra en todos los casos crecimiento ventricular
derecho con eje eléctrico a la derecha y signos de sobrecarga de presién en
cavidades derechas.

Rx de térax: TGA + SL: presenta un pediculo estrecho por la mal posicién
de los grandes vasos, crecimiento ventricular derecho que levanta la punta del
corazén y da la imagen y de un huevo acostado sobre el diafragma izquierdo,
colgando de una cuerda por el adelgazamiento mediastinal descrito. El flujo
pulmonar suele ser normal o levemente aumentado.

TGA + CIV: la radiografia es muy similar a la anterior, el flujo pulmonar se
encuentra aumentado (figura 3).

TGA + CIV + EP: la morfologfa es similar a las anteriores, cuando presentan
EP severa, el flujo pulmonar estard disminuido, en caso de no ser importante

(la EP), la radiografia es similar a la TGA + CIV (Con flujo pulmonar
aumentado).
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Figura 3. TGA con CIV La imagen tipica de TGA consiste en un corazén ligeramente aumentado
de tamafo por crecimiento del ventriculo derecho (imagen de huevo), con un mediastino
angosto (colgando de una cuerda). El flujo pulmonar se encuentra aumentado por tener una CIV
concomitante.

Ecocardiograma

Anatomia: delimita perfectamente la variedad, de acuerdo a la clasificacién
propuesta. Deben detallarse otras incidencias como son CIA: en caso de
tener un foramen oval restrictivo debe resaltarse, ya que es muy factible
que requiera de una atrioseptostomia, debe anotarse también el grosor del
septo y abombamiento del mismo en uno u otro sentido. El ductus arterioso
debe describirse si esta cerrado, abierto y el tamafio que tenga. La anatomia
coronaria es tal vez uno de los elementos mas importantes, ya que se presentan
variedades anatémicas las cuales pueden dificultar la correccién quirdrgica por
lo que se debe ser muy cuidadoso en su analisis (figuras 4 y 5).

Fisiologfa: basados en las variedades anatdmicas, se debe describir la magnitud,
nivel y caracteristicas del cortocircuito, que suele ser bidireccional a nivel
auricular y ventricular, de izquierda a derecha a nivel ductal. La funcién del
VD debe ser también resaltada al igual que el movimiento septal y estimar en
la medida de lo posible el nivel y situacién de las resistencias pulmonares y su
repercusién sobre el VI.
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Figura 4. En eje largo, se ve cdmo sale la aorta anterior del VD y del VI la arteria pulmonar como
Vaso posterior.
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Figura 5. TGA + CIV. En cuatro cdmaras, se puede ver como la arteria pulmonar se encuentra
muy dilatada y sale como vaso preferente del VI, el VD se ve a la izquierda y el septo que aparece
en el centro de estas dos estructuras, cabalga la arteria pulmonar.
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Tratamiento

Meédico: consiste en la colocaciéon de prostaglandinas E 1 intravenosa con el
fin de abrir el ductus arterioso en caso de hipoxemia severa. Estos nifios deben
ser manejados muy cuidadosamente evitando invadirlos en forma innecesaria,
ya que son susceptibles de infecciones que dificultan y limitan las posibilidades
quirtrgicas posteriores.

Manejo preoperatorio

En la situacién de hipoxemia extrema debe asegurarse una adecuada mezcla
entre los circuitos e intentar aumentar la saturacién venosa mixta. Para
asegurar la mezcla se administra PGE1 para permeabilizar y/o aumentar el
flujo ductal y se practica una atrioseptostomfa de Rashkind con balén, y para
incrementar la saturacion venosa mixta se disminuye el consumo de oxigeno con
relajacién muscular, sedacién y ventilacién mecanica y se mejora la liberacién
de 0, incrementando el gasto cardiaco con agentes inotrépicos ademds de
optimizar su capacidad de transporte (ej. tratando una eventual anemia). En
ocasiones, a pesar de todas estas maniobras, la Pa0, puede continuar baja por
hipertensién arterial pulmonar, debiéndose provocar alcalosis para disminuir
las RVP mediante hiperventilacién y administracion de bicarbonato. Si la
atrioseptostomia es efectiva y no hay signos de hipertension pulmonar severa
deben suspenderse la ventilacién mecénica y PGE1.

En la TGA la mayoria del flujo sanguineo sistémico es retorno venoso
sistémico recirculando. En la presencia de una mezcla insuficiente, mucho se
puede ganar aumentando la saturacién de oxigeno mixto venoso, el cual es el
mayor determinante de la saturacién sistémica de sangre arterial. Las medidas
que pueden ayudar a lo anterior incluyen:

a. Disminuir el consumo de oxigeno por medio de la relajacién muscular,
sedacién y ventilacién mecanica

b. Mejorando la liberacién de oxigeno al incrementar el gasto cardiaco con
agentes inotrdpicos y mejorando la capacidad de transporte de oxigeno al
tratar la anemia.

Se deben tratar otras causas de desaturacién venosa como neumotérax, etc.,

el aumento de la FiO, a 1,0 es de poca ayuda sobre la Pa0,, a menos de que se

disminuyan las RVP y aumente el flujo sanguineo pulmonar.

Quirirgico: TGA + SI: el diagndstico precoz es fundamental para poder
operarlos idealmente en las dos primeras semanas de vida. La cirugfa de

eleccién es la correccién tipo Jatene, la cual consiste en trasladar los grandes
vasos, colocando la aorta en la rafz pulmonar que sale del VI y la pulmonar en
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la raiz aorta que sale del VD y adicionalmente rotando las arterias coronarias
para que emerjan de la aorta ascendente. Posterior a la segunda semana de vida
se puede realizar este tipo de operacién, pero el riesgo aumenta por la mala
adaptacién de VI para soportar la circulacion sistémica.

TGA + CIV: estos nifios, de acuerdo al grado del cortocircuito, presiones y
resistencias pulmonares, pueden ser intervenidos entre el tercero y sexto mes
de vida postnatal, con la cirugfa de Jatene descrita y adicionando el cierre de la
CIV. Con pacientes mayores de 6 meses, se debe realizar cateterismo cardiaco
para evaluar presiones y resistencias pulmonares para diferir conducta.

TGA + CIV + EP: en caso de que la estenosis pulmonar sea severa se debe
realizar una fistula sistémica-pulmonar, para posteriormente (alrededor de los 3
6 4 afios de vida) hacer una correccién biventricular, direccionando los grandes
vasos hacia su respectivo ventriculo.

Segumiento: el riesgo de complicaciones es bajo con el switch arterial
en comparasién con otras cirugias, se debe realizar seguimiento clinico y
ecocardiografico para documentar posibles complicaciones como: estenosis en
la regién supraventricular Ao o Po, obstruccién de las arterias coronarias para
lo cual se recomienda realizacién cateterismo cardiaco 1 o 2 aflos posterior a la
correcidn, disfuncién ventricular, alteraciones del ritmo.
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Atresia tricuspidea ]- 9
(AT)

Claudia M. Stapper, MD

DEFINICION

La atresia tricuspidea (AT) es la ausencia de conexidén entre la auricula derecha
(AD) y el ventriculo derecho (VD) por falta de desarrollo o perforacién de la
valvula tricuspide. Esto obliga, en la vida intrauterina, a un cortocircuito de
derecha a izquierda a nivel auricular, con la subsecuente mezcla venoarterial, la
cual pasa luego al ventriculo izquierdo (VI) y de aqui es eyectada hacia los dos
grandes vasos. Representa menos del 3% de todas las cardiopatias congénitas;
hasta en 20% de los casos existe asociacién con otros defectos siendo la mas
frecuente (8%) la coartacién adrtica, la vena cava superior izquierda persistente,
la yuxtaposicién de apéndices auriculares y el arco adrtico derecho. En la AT,
con vasos normalmente relacionados, son poco frecuentes estas asociaciones
(figura 1).

CLASIFICACION

Existen varias clasificaciones, pero usaremos la modificada por Edwars y
Burchell:
Grupo I: Con vasos normalmente relacionados:

A. Con atresia pulmonar

B. Con estenosis pulmonar

C. Sin estenosis pulmonar

Grupo II: Con vasos en transposicion:
A. Con atresia pulmonar
B. Con estenosis pulmonar
C. Sin estenosis pulmonar
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Desde el punto de vista fisiolgico y practico la podemos dividir en dos tipos
de AT basicas:

1. Con estenosis pulmonar

2. Sin estenosis pulmonar.

Figura 1. Diagrama que muestra la atresia tricuspidea (ausencia de las valvulas y el orificio).
Ademds, se visualiza un ventriculo derecho rudimentario acompafiado de estenosis del tronco
de la arteria pulmonar. Note ademds, que hay una mezcla de sangre en la Al, que produce una
saturacién similar en los dos ventriculos y en los dos grandes vasos.

FISIOPATOLOGIA

Dado que se presenta una mezcla arteriovenosa a nivel auricular y ventricular,
la saturacién tanto en la aorta como en la pulmonar va a ser muy similar. La
situacién hemodindmica estd definida por: el tamafio de la comunicacién
interauricular (CIA), el tamaiio del foramen bulbo ventricular (CIV), la
presencia o no de atresia pulmonar, el grado de estenosis pulmonar, el tamaiio del
ductus y la relacién entre las resistencias y las presiones sistémica y pulmonar.
Pero, en términos précticos consideremos que cuando no se tiene estenosis
pulmonar el flujo es mayor y por lo tanto la saturacién tiende a se mejor que
cuando hay estenosis pulmonar y por ende el flujo pulmonar estd disminuido.
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CUADRO CLINICO

Es la tercera cardiopatia congénita ciandtica en frecuencia. La manifestacién
clinica bésica es cianosis que se acenttia con el llanto, pero con saturaciones
inferiores a 85% en reposo.

1. Atresia tricuspidea sin estenosis pulmonar (AT sin EP): en estos casos,
el paciente ademds de la cianosis puede presentar cuadro de falla cardfaca
el cual usualmente se presenta entre el segundo y tercer mes de vida y es
secundario a la caida de las resistencias pulmonares. El cuadro clinico suele
ser de diaforesis con la alimentacidn, pobre ganancia de peso, disnea con el
esfuerzo y propension a problemas respiratorios.

2. Atresia tricuspidea con estenosis pulmonar (AT con EP): la estenosis
pulmonar puede ser variable (leve a severa), y va a determinar el mayor
grado de cianosis de estos pacientes. En caso de estenosis pulmonar muy
severa, puede ser una cardiopatia ductus dependiente, presentando shock
cardiogénico por hipoxemia, en caso de cerrarse el ductus en forma aguda
en el periodo neonatal. Por lo general la estenosis pulmonar suele ser
moderada, y la historia natural es que va aumentando en el transcurso del
tiempo; esto determina aumento de la cianosis, con toda la sintomatologia
dependiente de este evento.

EXAMENES PARACLINICOS

Electrocardiograma: es bastante tipico, al presentar crecimiento auricular
derecho, por ondas A picudas, ausencia de fuerzas derechas en precordiales (“R”
derechas, y signos de crecimiento ventricular izquierdo, con voltaje importantes
en precordiales izquierdas). El eje eléctrico estd desviado a la izquierda, lo cual
es poco usual en recién nacidos normales (figura 2).

Radiograffa de térax: muestra un crecimiento ventricular izquierdo, con falta
del VD principalmente en la Rx de térax lateral, donde no se ve contacto del
corazén con el esternén. El flujo pulmonar va a estar aumentado, normal o
disminuido dependiendo de que cursen con o sin estenosis pulmonar, y de que
hallan caido o no las resistencias pulmonares (figura 3).

ECOCARDIOGRAMA

Anatomia: existe ausencia de conexi6én entre la AD y el VD; es obligatoria la
presencia de una CIA y observar el tamaiio y la velocidad del flujo a su través
para determinar si es o no restrictiva; el VD estd constituido por una cdmara
rudimentaria sin tracto de entrada con una porcidn trabeculada y una porcién de
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salida poco desarrolladas. Existe una CIV o foramen bulboventricular, llamado
asi por comunicar el VI y el bulbo ventricular residual del VD. Se evaluara la
funcién ventricular izquierda y la valvula atrioventricular para comprobar si
existe o no insuficiencia. Debe determinarse si existe o no estenosis pulmonar y
la posicién de los grandes vasos para establecer si estan bien o mal posicionados.
Debe buscarse la presencia del ductus arterioso y descartarse la presencia de
coartacién adrtica (figura 4).
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Figura 2. Recién nacido de 4 dias de vida con cianosis. El electrocardiograma muestra un ritmo
sinusal con una frecuencia cardiaca de 158 lpm. Con desviacién del eje QRS hacia la izquierda
(eje -30°), crecimiento auricular izquierdo manifiesto con ondas P picudas en DII, V3, V4 y V5,
ausencia de fuerzas del ventriculo derecho (anormal para esta edad) con predominio ventricular
izquierdo; onda R disminuidas en VI y V2 con ondas S dominante y R monofésica en V5y 6.

Fisiologfa: debe especificarse cudl es el estado de las resistencias pulmonares, si
existe restriccién al flujo hacia la arteria pulmonar bien por estenosis valvular
o foramen bulbo ventricular restrictivo, midiendo con doppler continuo
el gradiente a estos niveles. Igualmente se debe indicar en casos de que no
haya estenosis pulmonar si las resistencias pulmonares aun estin elevadas, o
si por el contrario hay una caida importante en las mismas con cortocircuito
masivo de izquierda a derecha y signos de sobrecarga de volumen en cavidades
izquierdas.

CATETERISMO CARDIACO

Estd indicado con fines diagnoésticos, aunque a veces no se logre evaluar en
buena forma la anatomia de las arterias pulmonares, en casos de AP + EP
Debe realizarse en todo paciente que ha sido sometido a alguna cirugia previa
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antes de determinar la posibilidad de realizar una anastomosis cavopulmonar o
una correccién tipo Fontan.

Cateterismo terapéutico: estd indicado en los casos de foramen oval restrictivo;
debe realizarse atrioseptostomia con catéter balén en el primer mes de vida.

TRATAMIENTO QUIRURGICO

AT sin EP: en estos pacientes estd indicado realizar un cerclaje apretado de
la arteria pulmonar o derivacién de la misma y una fistula sistémica pulmonar
en los tres primeros meses de vida, para proteger el lecho vascular pulmonar y
poder brindar a estos pacientes en un futuro opciones quirtrgicas.

AT con EP severa: por la marcada hipoxemia se debe realizar una fistula
sistémica pulmonar con el fin de asegurar un mejor flujo pulmonar y favorecer
el crecimiento de las arterias pulmonares (figura 5).

Figura 3. Crecimiento ventricular izquierdo, dado por un contorno izquierdo de la silueta
redondeado; signo del “hachazo” por falta del ventriculo derecho, por una ausencia de contorno en
la silueta en el borde inferior derecho. Pediculo vascular estrecho por la malposicién de los grandes
vasos. Flujo pulmonar disminuido por estenosis pulmonar asociada.
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Figura 4. Proyeccion 4 cimaras que evidencian una dilatacién importante del ventriculo izquierdo
(VI), por manejar esta cavidad tanto la circulacion sistémica como la pulmonar. El ventriculo
derecho (VD) es muy pequefio por no tener tracto de entrada, la comunicacién entre los dos
ventriculos (CIV) es la que asegura el flujo para el vaso que sale de la cdmara derecha (VD).

A

Figura 5. A. Atresia tricuspidea con vasos normalmente relacionados y estenosis pulmonar.
Es obligado el paso de sangre de la auricula derecha (AD) a la auricula izquierda (AI); el flujo
pulmonar estd determinado por la comunicacién entre los dos ventriculos y el tamaifio del anillo
pulmonar. B. En estos casos es fundamental asegurar un flujo pulmonar adecuado por lo que se
realiza quirdrgicamente una fistula entre la subclavia derecha o izquierda y la rama pulmonar del
mismo lado (ver fistula sistémico-pulmonar al lado izquierdo). En pacientes mayores de 6 meses,
la anastomosis de la vena cava superior (VCS) con la rama pulmonar derecha (cirugia de Glenn-
Patifio) es el primer paso para asegurar mayor flujo a los pulmones.
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Del sexto mes en adelante y con el paciente con paliacién como se explico
anteriormente, estd indicado realizar una anastomosis cavopulmonar, que
consiste en conectar la vena cava superior a la rama pulmonar derecha,
pudiéndose permitir o no flujo anterégrado a través de la arteria pulmonar
previamente cerdada, siendo muy importante regular este flujo, ya que puede
producir disfuncién de la anastomosis cavopulmonar.

De los 3Vi afios de vida en adelante, de acuerdo con los hallazgos
hemodindmicos y una serie de criterios de exclusién, se puede brindar una
correccién quirtrgica definitiva consistente en una derivacién cavopulmonar
total (Fontan) que consiste en la conexién de las dos venas cavas (superior e
inferior) a las arterias pulmonares directamente (figura 5).

Figura 5. C. Atresia tricuspidea con vasos normalmente relacionados y estenosis pulmonar. Se
realiza una anastomosis quirurgica entre la vena cava superior y la rama pulmonar derecha (cavo
pulmonar o Glenn bidireccional). Tiene por objeto llevar sangre en forma pasiva al pulmén desde
la vena cava superior. D. De 4 afos en adelante, se puede completar la derivacién de la sangre de la
vena cava inferior al tronco pulmonar (cirugia de Fontan o cavopulmonar total). Tiene por objeto
llevar toda la sangre de las venas cavas directamente a las arterias pulmonares, se deja una pequefia
comunicacién como desfogue entre las dos auriculas.
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ANOMALIA EN EL DRENAIJE 20
DE LAS VENAS PULMONARES

Claudia M. Stapper, MD

DEFINICION

La anomalia en el drenaje de las venas pulmonares puede ser muy variado e ir
desde la atresia de las venas pulmonares (no se desarrollan) que es incompatible
con la vida, hasta el drenaje anormal de una sola vena pulmonar que no requiere
tratamiento médico o quirdrgico.

El drenaje venoso anémalo puede ser parcial (DVAP) (figura 1) o total
(DVAT) (figura 2). En el DVAP puede haber compromiso del drenaje
anormal de una, dos o tres venas pulmonares, mientras que en el DVAT es
una cardiopatia congénita en la cual todas las venas pulmonares drenan en
una estructura venosa sistémica o a la auricula derecha en vez de hacerlo a la
auricula izquierda.

CLASIFICACION

DVAP: se puede presentar cualquier arreglo anatémico, pero lo mas frecuente
es que el drenaje anormal de las venas izquierdas se produzca a la vena cava
superior izquierda (el mds frecuente de los parciales) o al seno coronario,
mientras que las derechas pueden drenar a la vena cava superior derecha, o
vena cava inferior (segundo en frecuencia de los parciales) que es conocido
como el sindrome de Simitarra, que se asocia con grados variables de hipoplasia
pulmonar derecha, ocasionalmente con circulacién sistémica a dicho pulmén

o secuestro pulmonar. Se asocia con frecuencia a los sindromes de Noonan
y Turner, siendo también frecuente su presencia en casos de anomalias en la
situacién visceroatrial.
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Figura 1. Drenaje venoso pulmonar anémalo parcial de las venas pulmonares izquierdas a la vena
innominada. Si bien es muy largo el nombre, es claramente descriptivo de la lesién en cuesti6n;
se puede ver en el esquema un drenaje venoso anormal de las venas pulmonares del pulmén
izquierdo, que por un colector llamado vena vertical llevan el flujo sanguineo directamente a la
vena innominada, que drena en la vena cava superior y ésta en la auricula derecha. Se puede
entender que se comporta similar a una CIA, con sobrecarga de volumen en el ventriculo derecho.
Las venas pulmonares derechas llegan normalmente a la AL

DVAT

1. DVAT supracardiaco: las venas pulmonares llegan a un colector comun, el
cual drena a la vena innominada a través de la vena vertical y luego al atrio
derecho o directamente a la vena cava superior. Corresponde mds o menos
entre el 26 y 36% de todos los drenajes venosos.

2.  DVAT intracardiaco: el colector comtin drena al seno coronario o
directamente a la auricula derecha. Corresponde al 16 a 18% de todos los
drenajes venosos (figura 3).

3. DVAT infracardiaco: del colector comun, la sangre pasa por un conducto
venoso a través del diafragma hasta el sistema porta, entrando a la vena cava
inferior por el ductus venoso y luego a la auricula derecha. Corresponde
entre el 13 al 24% de todos los drenajes venosos.
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4- DVAT mixto: cualquier combinacién anatémica de las venas pulmonares
en la circulacién venosa sistémica es posible. Corresponde entre el 5 al
10% de todos los drenajes venosos.

Otros sitios de drenaje son directamente a la auricula derecha (2 al 15%) y a la
VCS derecha (11 al 15%).

Figura 2. Drenaje venoso pulmonar anémalo total supracardiaco. Las cuatro venas pulmonares
(dos derechas y dos izquierdas), drenan en un colector que se encuentra por detrds de la auricula
izquierda, y por una vena vertical, drenan en la vena innominada, vena cava superior y auricula
derecha. Se puede entender en el esquema que no hay sangre que llegue directamente a la auricula
izquierda, por lo que se requiere un cortocircuito obligado de derecha a izquierda a nivel auricular
para asegurar flujo a las cavidades izquierdas y la aorta.

FISIOPATOLOGIA

DVAP: la fisiopatologia es similar a la CIA por producirse una sobrecarga
de volumen al VD antes de la valvula tricispide, siendo mayor o menor la
sobrecarga de acuerdo con el nimero de venas pulmonares involucradas.
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Figura 3. Drenaje venoso pulmonar anémalo total infracardiaco. Las cuatro venas pulmonares
(dos derechas y dos izquierdas), drenan en un colector que se encuentra por detrds de la auricula
izquierda, y por una vena que desciende al abdomen, termina drenando a las venas hepaticas o
infrahepdticas. Por el lecho vascular tan largo y la forma que drena en las venas hepéticas, siempre
hay un drenaje obstructivo.

DVAT. Biasicamente podemos encontrar dos estados flsiopatolégicos
diferentes:

1. DVAT no obstructivo.

2. DVAT obstructivo.

Generalmente estd presente una comunicacién interauricular amplia no
restrictiva que permite el paso de sangre de la auricula derecha a la izquierda
y por consiguiente permite mantener un gasto cardfaco sistémico adecuado. El
gasto sistémico depende de la cantidad de sangre que pasa por la CIA.

DVAT no obstructivo: se produce una mezcla de la sangre no oxigenada
(sistémica) con la oxigenada (pulmonar) a nivel auricular derecho, presentando
aumento de flujo pulmonar y cianosis de mezcla que suele ser leve. El gasto
sistémico depende de la cantidad de sangre que pase por la CIA. Se observa
también dilatacién de cavidades derechas, tronco pulmonar y ramas, con
aumento importante del flujo pulmonar. Cuando la sobrecarga de volumen es
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muy importante con caida de las resistencias pulmonares, la dilatacién del VD
puede generar disminucién en el tamaio relativo del ventriculo izquierdo por
una “compresién del VD sobre el VI”, lo cual favorece mds sobrecarga derecha
y menor gasto sistémico, incidiendo en un aumento de la presién y resistencia
pulmonar.

DVAT obstructivo: la obstruccién puede ocurrir como resultado de:
A. Compresién extrinseca del colector
B. Disminucion el calibre del colector
C. Foramen oval restrictivo.

En las anteriores circunstancias se presenta una hipertension venosa pulmonar
(hipertensién venocapilar pulmonar), que conlleva a edema pulmonar severo
por la dificultad para “drenar” la sangre y la consiguiente “congestién” venosa
pulmonar que se produce; la consecuencia de estos cambios es una hipertension
pulmonar severa generalmente superior a la presién sistémica, con compromiso
muy importante en el estado general, signos de bajo gasto, cianosis y falla
cardiaca. Cuando nos referimos al drenaje venoso anémalo total infracardiaco
se asume que todos son obstructivos, pero no olvidemos que algunos drenajes
supracardiacos e intracardiacos se pueden presentar como drenajes obstructivos.
Este cuadro se hace manifiesto en los primeros dias de vida.

MANIFESTACIONES CLINICAS Y EXAMEN FisICO

DVAP: es similar en todas sus manifestaciones a una CIA.

DVAT

DVAT no obstructivo: el cuadro puede ser muy parecido al de una CIA, con leve
cianosis. Se puede encontrar algo de polipnea, taquipnea y en ocasiones mayor
frecuencia de problemas respiratorios. Al examen fisico es frecuente encontrar
hiperactividad precordial y un S2 aumentado, con desdoblamiento fijo y en
ocasiones un soplo eyectivo con forma de diamante en foco pulmonar.

DVAT obstructivo: se encuentra en un paciente severamente comprometido
con cianosis, acidosis metabolica y dificultad respiratoria severa en la primera
semana de vida. En nuestras instituciones es frecuente que estos pacientes
lleguen en falla orgdnica multiple, pues antes de pensar en este diagndstico
es frecuente que se interprete el cuadro como membrana hialina, neumonia,
sepsis, etc. Al examen fisico se encuentran muy comprometidos, en mal estado
general, con shock cardiogénico, pulsos débiles, RsCs taquicardicos, con S2
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aumentado, higado congestivo, hepatomegalia y estertores bilaterales a la
auscultacién pulmonar.

DIAGNOSTICO

DVAP: es similar en todos sus hallazgos a una CIA.

DVAT no obstructivo:

75

190

Electrocardiograma (EKG): ritmo sinusal, desviacién del eje a la derecha
y signos de crecimiento de cavidades derechas, onda “p” aumentada de
tamafio por crecimiento de la auricula derecha. Bloqueo incompleto de
rama derecha, con crecimiento del VD.

Rx de térax: muy similar a la encontrada en CIA. Cardiomegalia dada por
crecimiento de cavidades derechas, cono pulmonar prominente, con flujo
pulmonar aumentado. En mayores de 6 meses podemos observar la imagen
caracteristica de “mufieco de nieve” en caso de drenaje venoso anémalo
total supracardiaco (figura 4).

Ecocardiograma: es el método diagndstico por excelencia y en él vamos a
encontrar basicamente una sobrecarga de volumen en cavidades derechas.
Como consecuencia tenemos dilatacién de las cavidades derechas, tronco
pulmonar y ramas; turbulencia en el tronco pulmonar y a mayor sobrecarga
de volumen un gradiente que puede alcanzar los 30 mmHg. Como dato
llamativo, la auricula izquierda es pequefa y el ventriculo izquierdo serd de
menor tamafo en la medida que la dilatacién del VD sea mayor. Se puede
ver el colector de las venas pulmonares y una CIA con cortocircuito de
derecha a izquierda. Usualmente permite la clasificacién del drenaje asi:
DVAT supracardiaco: se encuentra un flujo que asciende por la margen
izquierda del térax a encontrar el confluente yugulosubclavio izquierdo, con
una innominada muy dilatada y una vena cava superior dilatada y con alto
flujo. DVAT intracardiaco: se encuentra un seno coronario muy dilatado,
con alto flujo a este nivel y se pueden seguir las venas pulmonares llegando
a este sitio. Ocasionalmente se confunde con una CIA tipo ostium primum.
DVAT infracardiaco: serd descrito en las lesiones obstructivas. DVAT
mixto: se debe sospechar cuando no sea muy clara la forma de drenaje o los
colectores no sean del tamaiio que corresponde a la sobrecarga de volumen
en el VD. Es importante evaluar el grado de hipertensién pulmonar y el
compromiso y tamaiio de la auricula y ventriculo izquierdo (figura 5).
Cateterismo: solemos realizarlo con frecuencia en esta patologia, dado
que es dificil descartar drenajes mixtos al igual que obstruccién de venas
pulmonares que implican un prondstico sombrio a largo plazo.
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DVAT obstructivo:

7.

Electrocardiograma (EKG): es frecuente que se encuentre frecuencia

cardfaca elevada, con desviacién del eje a la derecha, signos claros de
crecimiento del VD con sobrecarga de presién. La onda P no suele estar
aumentada, por presentarse la sintomatologia en la primera semana de
vida.

Rx de térax: es un examen de mucha importancia para el diagnéstico de
esta patologfa. Se encontrard una imagen compatible con “enfermedad de
membrana hialina” por congestién e hipertensién venocapilar importante,
con un corazén pequefio. Ante un paciente a término, con sospecha de
enfermedad de membrana hialina, se debe descartar el diagnéstico de
DVAT obstructivo, generalmente infracardiaco.

Ecocardiograma: es el método diagndstico por excelencia donde la
sospecha por razones de comportamiento clinico son de gran ayuda. En él
vamos a buscar la anomalia frente a unas cavidades izquierdas pequeiias,
cavidades derechas aumentadas de tamafo con signos de sobrecarga mixta
(presién y volumen), CIA con cortocircuito de derecha a izquierda, sin
poder determinar claramente las venas pulmonares. La HTP suele ser muy
importante y se puede medir por la insuficiencia tricuspidea que suele estar
presente como consecuencia de disfuncién del VD. Si se busca por detrds
de la auricula izquierda vamos a encontrar un torrente que se dirige hacia
el abdomen, con un flujo venoso de alta velocidad que hace posteriormente
una curva, para desembocar en la vena cava inferior o en el ducto venoso.
Cateterismo: estd indicado cuando existan dudas diagndsticas en este tipo
de pacientes. El estado critico del nifio limita ocasionalmente este estudio.
En casos de un foramen oval muy restrictivo, con un paciente criticamente
enfermo, se puede optar por una atrioseptostomia para compensar el
paciente y llevarlo a cirugfa en un condicién més favorable (figura 6).

CONSIDERACIONES QUIRURGICAS

DVAP: esta situacién requiere tratamiento quirtrgico cuando dos o mas venas
drenan en forma anormal, aun si este drenaje es independiente a diferentes
sitios. El tratamiento consiste en conectar mediante tuneles intrauriculares o

reimplante de las venas de acuerdo con cada caso particular. La correccién se
debe hacer por encima de los 5 afios, dado que con estructuras més pequeiias el
riesgo de trombosis de la vena reimplantada o el tiinel es mayor.

DVAT: el DVAT no obstructivo se lleva a cirugfa en el momento en que se

hace el diagndstico si el paciente es asintomadtico.
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Figura 4. Radiografia de térax de un paciente con un drenaje venoso anémalo total supracardiaco.
Se nota cardiomegalia por crecimiento del ventriculo derecho, flujo pulmonar aumentado y una
imagen en el mediastino superior con un contorno izquierdo que corresponde a la vena vertical, un
contorno superior que corresponde a la dilatacién de la vena innominada y un contorno derecho
que corresponde a la dilatacién de la vena cava superior, que conforman una opacidad redondeada
en el mediastino superior, que da la imagen caracteristica de esta lesién de mufieco de nieve con el
contorno cardfaco o de ocho.

Figura 5. En ecocardiograma con doppler color, se aprecia un flujo ascendente en rojo (se acerca al
transductor), que corresponde a la sangre que viene por la vena vertical de las venas pulmonares a
drenar a la vena innominada. Esta imagen es caracteristica.
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Se ha asociado una mortalidad de hasta el 50% en grupos con poca experiencia,
pero hoy en dia, la mortalidad es menor del 5% aun en edades tempranas. Si el
paciente se encuentra asintomdtico, esperamos hasta el tercer mes para realizar
la correccién quirurgica.

El DVAT obstructivo es una emergencia quirtrgica. La cirugia se debe
realizar de forma urgente, ya que es casi imposible estabilizar el paciente.
Se debe optimizar ventilacién mecédnica precozmente con una presién final
de espiracién alta y Fi0, relativamente baja de acuerdo con la situacién del
paciente. La mortalidad oscila entre 5 y 15% de acuerdo con el estado del
paciente. Se debe evitar el uso de prostaglandinas cuando es de tipo obstructivo,
ya que aumenta el flujo pulmonar empeorando el cuadro clinico del paciente.
El aspecto primordial de la cirugia en drenaje venoso anémalo total es realizar
una anastomosis entre el colector comun de las venas pulmonares y la auricula
izquierda.

Figura 6. Drenaje venoso pulmonar andmalo total supracardiaco. Angiografia. A. El catéter

se encuentra en el tronco pulmonar, donde se inyecta el medio de contraste y después de pasar
por el arbol pulmonar circula a las venas pulmonares que son las que se ven en la imagen. Estas
confluyen en un solo vaso que drena por vena vertical (lateral izquierda), en la vena innominada
(horizontal y superior), vena cava superior (derecha) y auricula derecha. B. Una etapa mas tardia
de la angiografia anterior, donde se ve el medio de contraste preferentemente en la VCS, auricula
y ventriculo derechos.
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SEGUIMIENTO

El POP puede ser térpido; en caso de edema pulmonar persistente, asimetria
en el flujo pulmonar o hipertensién pulmonar se debe descartar mediante
ecocardiografia la presencia de obstruccién de la boca anastomdtica o de las
venas pulmonares. El primer caso requiere reintervencion quirtrgica y el segundo
tiene un pronoéstico sombrio y el tratamiento debe ajustarse a cada lesion.

Los intervalos de seguimiento posteriores deben ser cortos y se presta atencién
especial a defectos residuales, como es el caso de defectos atriales, obstruccién
de la boca anastémotica, obstruccién de venas pulmonares, trombosis de los
tineles intra y extracardfacos, HTP etc.
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Alberto Garcia, MD; Miguel Ronderos Dumit, MD

DEFINICION

Es una lesién que consiste en la salida de un vaso comun de los dos ventriculos,
con una Unica vélvula, del que se dividen posteriormente la aorta y las ramas
pulmonares (figura 1). La razén de su conformacién es debida a que no se produce
la septacién a nivel embriolégico entre la aorta y la pulmonar, quedando un tnico
vaso, con una sola vdlvula, del que salen la circulacién coronaria, un vaso unico
que asciende por el térax y en forma lateral y posterior las arterias pulmonares y
hacia arriba la aorta que va a dar a los vasos del cuello, con una CIV adyacente.
Como se produce una anomalia en la valvula ventriculoarterial dnica (truncal),
ésta tiende a ser anormal, con grados variables de insuficiencia o estenosis que no
suele ser muy importante (figura 1). Es la cardiopatia que con mayor frecuencia
cursa con arco aortico derecho (30%) y 11% tiene interrupcién del arco adrtico.
Se puede también presentar desconexion de alguna de las ramas (usualmente del
mismo lado del arco), que suele estar suplida por el DAE También se presentan
anomalias coronarias diversas. Son frecuentes las anomalias extracardiacas
(30%), principalmente la asociacién con el sindrome 22qll.

CLASIFICACION

Se consideran dos tipos de truncus de acuerdo con la emergencia de las arterias
pulmonares:
+ Tipo 1. Las arterias pulmonares salen como un tronco unico del cual
se dividen las ramas.
+  Tipo 2. Las ramas salen en forma independiente directamente del
tubo truncal.
+  Tipo 3: ramos pulmones salen de la cara lateral del tubo truncal.
+ Tipo 4: se originan del la aorta descendente.
Tipo 1y 2 constituyen el 85% de las cosas.
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Figura 1. Se aprecia como de los dos ventriculos sale un tinico vaso (truncal), del que se desprenden
posteriormente por un lado la aorta que sigue un curso ascendente buscando los vasos del cuello
y posterior e izquierdo un pequeiio tronco que da a las arterias pulmonares derecha e izquierda.
En el tracto de salida de los ventriculos, se produce una mezcla venosa, ya que toda la eyeccién
ventricular combinada va para el tronco comun.

FISIOPATOLOGIA

Al existir un tronco comun del cual salen la aorta y la pulmonar, se produce una
mezcla arteriovenosa desde el momento de la eyeccion ventricular, circulando
la sangre bien hacia los pulmones o hacia la aorta ascendente.

Dado que no suele existir estenosis en las arterias pulmonares, al caer las
resistencias pulmonares, se va a generar un aumento del flujo pulmonar, con
el consecuente retomo venoso aumentado a cavidades izquierdas, lo que
condiciona un cuadro de falla cardiaca secundario a sobrecarga de volumen
al ventriculo izquierdo. La falla cardiaca puede verse agravada, en caso de
insuficiencias importantes de la vélvula truncal.

Por estas razones estd clasificada como una cardiopatia congénita ciandtica
con flujo pulmonar aumentado.
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CUADRO CLINICO

El recién nacido suele ser asintomdtico, con pulsos simétricos normales, sin
hepatomegalia a la palpacién abdominal, con un soplo sistodiastélico en la base,
ocasionado por la insuficiencia de la vélvula truncal; el componente sist6lico
dado por la turbulencia que genera la vélvula anormal suele ser grado II-III/VI
y el diastélico, dado por la insuficiencia de la vélvula, con un segundo ruido
acentuado y Gnico que le es caracteristico.

En el lactante menor, al caer las resistencias pulmonares, se van a encontrar
todos los signos de sobrecarga de volumen en cavidades izquierdas, dado por
galope izquierdo por S3 o S4, hiperquinesia ventricular izquierda a la palpacién
y todo el cuadro de taquipnea, dificultad en la alimentacién, aumento de los
signos de dificultad respiratoria con el esfuerzo, y taquicardia en reposo. Si
se deja evolucionar al paciente, se va a presentar un cuadro de falla cardiaca
izquierda florido, secundario a las eventualidades ya descritas.

EXAMENES PARACLINICOS

Electrocardiograma: muestra crecimiento biventricular con signos de
sobrecarga sistolica en cavidades derechas en el recién nacido. En el momento
en que caen las resistencias pulmonares pueden verse signos de sobrecarga
de volumen en cavidades izquierdas, con crecimiento auricular izquierdo y
ventricular izquierdo (figura 2).
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Figura 2. Electrocardiograma. Se pueden ver unas “R” grandes en VI y 2 (1) con “S” profunda
en V5 y 6, como signos de crecimiento ventricular derecho, con onda “T” positiva en cavidades
derechas (VI a V3) como signo de sobrecarga sistdlica. La onda “P” es picuda y ancha como signo

de crecimiento de las dos auriculas, lo que denota un cortocircuito importante de I-D con signos de
sobrecarga de volumen en cavidades izquierdas (crecimiento de auricula izquierda).
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Radiografia de térax: en el recién nacido puede ser normal o mostrar un flujo
pulmonar levemente aumentado. En el lactante menor, al caer las resistencias
pulmonares aparece cardiomegalia variable con crecimiento auricular y
ventricular izquierdo y flujo pulmonar aumentado; 30% de los pacientes tiene
arco adrtico derecho.

Ecocardiograma. Anatomia: las caracteristicas principales son un corazén de
salida dnica tipo truncus, con una valvula que puede tener 3 6 4 cuspides algo
gruesas y displdsicas, notandose en la porcién inicial del tronco la emergencia
de las arterias pulmonares, que pueden salir en forma independiente
generalmente posteriores e izquierdas o como un tronco comun muy corto, de
la cual se dividen las dos ramas pulmonares, que van a estar mas dilatadas en
la medida en que el flujo pulmonar sea mayor. Igualmente se ve una CIV por
debajo de la valvula truncal; se debe determinar si el arco adrtico es derecho o
izquierdo; una de las anomalias asociadas mds frecuentes es la interrupcion del
arco aortico (figura 3).

Fisiologfa: por los signos de sobrecarga de volumen en cavidades izquierdas, al
igual que por la dilatacion de las arterias pulmonares, se puede estimar el estado
de las resistencias pulmonares en el momento del examen (figura 4)

Cateterismo cardfaco: usualmente el ecocardiograma es suficiente para definir
la anatomia, en muchos casos es prudente realizar cateterismo previo a la
correccién quirdrgica, para descartar anomalias asociadas, evaluar morfologia
de las arterias pulmonares proximales y distales o por la sospecha de interrupcién
del arco adrtico (figuras 5 y 6).

TRATAMIENTO

Médico: debe ir encaminado a tratar los signos de falla cardiaca si estos ya
se instauraron, de lo contrario el paciente no requiere ningun tratamiento
especifico. Se debe ser cuidadoso en NO administrar oxigeno suplementario,
ya que éste puede favorecer la caida de las resistencias pulmonares por ser un
vasodilatador pulmonar muy importante. El tratamiento en caso de requerirse
debe ser con diuréticos y vasodilatadores sistémicos, buscando compensar al
paciente para realizar la cirugia alrededor de los tres meses de edad permite.

Quirirgico: consiste en aislar las ramas pulmonares y/o el tronco pulmonar

con sus ramas, de la porcién truncal inicial, para colocar un homoinjerto de la
pared anterior del VD a las ramas pulmonares; cerrar la CIV dejando la vélvula
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truncal conectada completamente al VI y éste con la aorta. El procedimiento
quirtrgico debe realizarse en los tres a cuatro primeros meses de vida o antes si
las resistencias pulmonares han caido. En caso de displasia de la valvula truncal,
bien con insuficiencia o estenosis ain severas, no requiere por lo general ningin
tipo de cambio o plastia en este momento.

RECOMENDACIONES DE ESTUDIO Y SEGUIMIENTO

El diagnoéstico consiste en la realizacién de ECG, Rx de térax y ecocardiograma.
De acuerdo con esta informacién se inicia o0 no tratamiento médico acorde
con el estado y comportamiento de las resistencias pulmonares. El tratamiento
quirtrgico no se debe efectuar muy tarde (posterior al 4to mes), por el riesgo de
enfermedad vascular pulmonar (por HTP).

El tratamiento quirtrgico se debe realizar alrededor del tercer mes de
vida o antes en caso de falla cardiaca de dificil manejo. Una vez operado, se
debe realizar valoracién integral al egreso del hospital, con control al mes, 3,
6, 9 y 12 meses con ecocardiograma. Si la correccién ha sido adecuada, se
debe vigilar la evolucién del homoinjerto o conducto valvulado colocado en
posicién pulmonar, que tiene tendencia a calcificarse o a generar insuficiencia
importante. Evaluar el comportamiento en el tiempo de la vélvula truncal y la
funcién tanto del VI como del VD.

Figura 3. Ecocardiograma. Este es un corte en eje largo en el que se puede ver a la izquierda de
la figura la punto del corazén, con el ventriculo izquierdo (VI) posterior y el ventriculo derecho
(VD) anterior, con un vaso tnico (T) que cabalga los dos ventriculos con una CIV por debajo de
la valvula truncal.
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Figura 4. En un corte mds superior en el térax que la imagen anterior, se nota la salida del tronco
comin (AOASC) que da origen en sentido posterior a la arteria pulmonar (AP) y en sentido
superior y derecho en la foto al arco aértico y continuando esta estructura la aorta descendente
(AODE) conformando todo el arco adrtico. Se ve cémo la sangre eyectada por el ventriculo, se
mezcla y distribuye en el tronco pulmonar y la aorta en forma simultinea, teniendo el paciente
mayor flujo pulmonar en la medida que las resistencias pulmonares sean menores.

Figura 5. Angiografia: en este caso se puede ver un catéter que viene de la vena cava inferior y
tiene la punta en el ventriculo derecho donde se estd realizando la inyeccién de medio de contraste.
Las flechas muestran el nivel de la valvula truncal y cémo se llena posteriormente la aorta (a) que
se dirige anterior y superior y en sentido posterior la arteria pulmonar (p).
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En caso de que la correccién haya sido subdptima, dependiendo de la
situacién se debe ajustar el manejo. En caso de CIV residual significativa con
o sin obstruccién del conducto VD-pulmonar o de ramas, se debe pensar en
reoperacion cuando la presién del VD es superior al 75% de la presi6n sistémica
o hay signos de falla cardiaca. Se debe estudiar con cateterismo cardiaco, previa
la cirugfa para calcular magnitud del cortocircuito residual y evaluar muy bien
la morfologia de las ramas pulmonares.

Figura 6. El TAC multicorte con reconstuccién tridimensional, es una nueva herramienta en el
diagndstico de lesiones vasculares extracardiacas, como es el caso del Truncus. En este caso se
puede ver en las diferentes imégenes, el detalle de la forma en que salen las arterias pulmonares de la
porcién inicial del tronco comun en forma independiente y el trayecto de distribucién proximal.
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Guillermo Palacio, MD

INTRODUCCION

Las anomalias estructurales o funcionales de la valvula mitral en pacientes
pedidtricos pueden ser congénitas o adquiridas y frecuentemente estdn
asociadas a otros problemas, como CIV, estenosis aértica, ventriculo izquierdo
hipoplasico, canal auriculoventricular etc., o a varios sindromes relacionados
con alteraciones del tejido conectivo (sindrome de Marfan, sindrome de Ehlers
Danlos, amiloidosis), mucopolisacaridosis (sindrome de Hurler y Hunter),
miocardiopatia hipertréfica o fibroelastosis.

Hay alteraciones de la vdlvula mitral (insuficiencia mitral) como consecuencia
de trauma, condiciones inflamatorias adquiridas como endocarditis, miocarditis
y fiebre reumitica que la afecta tanto en el ataque agudo como en los peridos
crénicos, siendo la causa mds importante de cirugia valvular en paises en
desarrollo. La insuficiencia mitral también puede ser secundaria a enfermedades
que comprometen la circulacién coronaria como origen andémalo de coronarias
del tronco pulmonar, enfermedad de Kawasaki, secundaria a miocardiopatias
(dilatada, hipertrdéfica) y tumores.

La insuficiencia de la vélvula auriculoventricular izquierda es frecuente en
nifos con canal auriculoventricular operado, necesitando de reoperacién en
un 3 a 18% de los parciales y 6 a 14% de los totales (figura 1 y 2).

Incidencia

En estudios realizados postmorten, la incidencia de cualquiera de las alteraciones
de la valvula mitral representa el 0,6% de los pacientes con cardiopatia
congénita.
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Figura 1. Paciente con secuelas de fiebre reumdtica en el que se puede notar una importante
dilatacién de la auricula izquierda (AI), con una vélvula que muestra limitacién en su apertura
durante la diastole (*), ventriculo izquierdo también dilatado pero nédtese el tamaiio relativamente
pequeiio de la aorta (Ao), que es anterior a la auricula izquierda.

Figura 2. Ecocardiograma realizado en apical de 4 cdmaras, donde se toma la foto desde la punta
del corazén, encontrando primero el ventriculo izquierdo (VI), con una gran dilatacién de la
auricula izquierda (AI), y un jet de insuficiencia mitral muy importante (IM), jet que se dirige
por la pared lateral de la auricula izquierda y alcanza las venas pulmonares, dilatando en forma
muy importante la auricula.
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ANATOMIA DEL APARATO VALVULAR MITRAL

El aparato valvular mitral estd formado por el anillo; dos valvas, en él
insertadas, cuerdas tendinosas y musculos papilares. Para su funcionamiento
adecuado es preciso que exista una integridad anatémica y funcional de todos
sus elementos.

Por lo tanto, la alteracién de uno o varios de sus componentes puede
condicionar la aparicién de disfuncién valvular bajo forma de insuficiencia,
estenosis o doble lesién.

El anillo mitral forma parte del esqueleto fibroso del corazén, da soporte
estructural al musculo miocdrdico y al mismo tiempo es una barrera eléctrica
que impide el paso de potenciales de accién desde la auricula al ventriculo. La
continuidad fibrosa entre la védlvula anterior mitral y la ctispide no coronariana
de la vélvula adrtica es parte constituyente del anillo mitral.

Las valvas son asimétricas, la anterior tiene una longitud dos o tres veces
mayor que la posterior y es la vdlvula que estd sometida a un mayor estrés de
trabajo ya que soporta la presidn sistélica del ventriculo izquierdo.

Las cuerdas tendinosas unen los musculos papilares con la superficie
ventricular de las ctspides nitrales y se originan en la pared libre del ventriculo
izquierdo en la unién del tercio medio con el apical y reciben el nombre de
acuerdo a su posicién: anteromedial y posterolateral. El anterolateral recibe
circulacién doble de las arterias descendente anterior y de la circunfleja,
mientras que el posteromedial sélo de la circunfleja o de la coronaria derecha
por lo que es mds susceptible a lesiones isquémicas.

PROLAPSO VALVULAR MITRAL

Una porcién de una o ambas valvas de la vélvula mitral prolapsa en la auricula
izquierda durante la sistole ventricular. Puede ser primaria (la gran mayoria)
o secundaria y puede heredarse como un rasgo autosémico dominante de
penetracién variable. Su incidencia es del 3 al 8%, con una relacién de 2:1
entre hombres y mujeres (figura 3).

Es frecuente en pacientes que tienen enfermedades del tejido conectivo
como sindrome de Marfan, sindrome de Ehlers-Danlos, osteogénesis imperfecta
o pseudoxantoma eldstico.

Etiologia

En el prolapso primario, la zona espongiosa estd aumentada en una mayor
extensién que la zona fibrosa; mientras en el prolapso secundario los
componentes de la zona fibrosa estdin aumentados y pueden llegar a reemplazar
completamente los elementos de la zona espongiosa.
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Figura 3. Ecocardiograma de un paciente con secuelas de fiebre reumdtica en el que se ve un
prolapso de la valva septal de la mitral, la que se proyecta hacia la auricula izquierda (AI),
sobrepasando el plano de cierre de la valva posterior de la mitral (*), con un ventriculo izquierdo
(VI) dilatado, por la sobrecarga de volumen secundaria a la insuficiencia mitral.

Manifestaciones clinicas

a mayoria de los pacientes estan asintomaticos. Los que presentan sintomas
L de 1 t t: tomat L t t
pueden referir palpitaciones (el més frecuente), disnea, dolor tordcico atipico,
sincope y episodios de “panico” entre otros.

Examen fisico y paraclinicos

Lo mas relevante del examen fisico es la auscultacién de chasquido mesosistélico
con o sin soplo. La radiografia suele ser normal y el electrocardiograma también.
Ocasionalmente se encuentran alteraciones del ST y la onda T.

En el ecocardiograma se encuentra un desplazamiento mayor de 3 mm sobre
el plano valvular mitral y a veces engrosamiento de las valvas, redundancia de
éstas, elongacion de las cuerdas tendinosas y dilatacion del anillo.

Manejo preoperatorio

Los pacientes asintomdticos deben ser valorados méds o menos cada 3 a 4
afios y se debe recomendar evitar el uso de anticonceptivos, tabaco, alcohol
y cafeina. Se recomienda profilaxis para endocarditis cuando estd relacionado
con insuficiencia mitral.
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Los pacientes con prolapso mitral y taquiarritmias responden generalmente
al tratamiento con B bloqueantes, recomendindose las medidas generales
mencionadas anteriormente y eventual estudio electroflsiolégico.

Cuando la clinica del paciente son episodios neuroldgicos focales en ritmo
sinusal y sin trombos se recomienda el uso de acido acetilsalicilico (una vez
al dia). En los que presentan episodios de isquemia cerebral transitoria o
enfermedad cerebrovascular se recomienda el uso de warfarina.

Si hay ruptura de cuerdas tendinosas o elongacién marcada, se indica la
correccién quirtrgica y los que no, hay muchas variables como severidad de
la insuficiencia mitral, insuficiencia cardiaca, arritmias, fraccién de eyeccién
del ventriculo izquierdo, dilatacién auricular, etc., que influyen en la toma de
decisién quirurgica.

Cirugia

Se hace indicacién quirtrgica cuando existe: clase funcional II/ IV con funcién
ventricular izquierda normal; didmetro telediastélico menor de 45 mm con una
fraccién de eyeccién entre 50 y 60% o didmetro telediastélico de 45 a 50 mm
en paciente con o sin sintomas con una fraccién de eyeccién de 30 a 50% o
didmetro telediastélico de 50 a 55 mm.

ESTENOSIS MITRAL

Existe una obstruccién al flujo de auricula a ventriculo izquierdo y puede ser
ocasionada por varios tipos de lesiones del aparato valvular mitral, ya sea en la
regién supravalvular, valvular o subvalvular o una combinacién de ellas. Es més
frecuente la presencia de estenosis adquiridas que congénitas y en presencia de
otras lesiones, principalmente las obstructivas del lado izquierdo (figura 4).

Estenosis mitral congénita

Su incidencia es el 0,5% de los pacientes con cardiopatia congénita. El drea
valvular mitral es de 2,4 a 3,6 cm?/m? y se define una estenosis leve como un
drea de 1,2 a 2,4 cm?/m?, una estenosis moderada como 0,6 a 1,2 cm?/m? y
severa como un drea valvular menor de 0,6 cm2/m2. Al encontrar una estenosis
severa se tiene un gradiente transmitral mayor de 20 mmHg para mantener un
gasto cardiaco sistémico adecuado en el reposo.

La estenosis puede ser provocada por una membrana supravalvular mitral,
un aparato valvular mitral hipopldsico, una vélvula mitral en paracaidas, un
doble orificio valvular mitral y en el contexto del sindrome del ventriculo
izquierdo hipoplasico.

Seccién Il 207

booksmedicos.org



Cardiologia pediatrica practica

is 22

PROC Bre/E4R/A
FUNDACION
CARDIOINFANTIL
PEDIATR

@ 2:11:
GAN 65
CoMP 7S

39.23

Figura 4. Ecocardiograma donde se mide con doppler contintio el flujo diastélico a través de la
vélvula mitral, que tiene una estenosis severa, encontrando un gradiente pico de 24,8 mmHg y un
gradiente medio 11,5 mmHg, sin insuficiencia adrtica. Note cémo la segunda onda del llenado del
ventriculo izquierdo, es mayor que la onda inicial, dado esto por la contraccién auricular.

Principales patologias que habitualmente se manifiestan como
estenosis mitral

Displasia valvular mitral: es la lesién que con mayor frecuencia produce
estenosis mitral. Generalmente compromete todo el aparato valvular, con
valvas y cuerdas engrosadas, espacios intercordales obliterados y musculos
papilares deformados que a menudo se insertan directamente en las valvas
y pueden estar asociados a una hipoplasia del orificio valvular. Casi siempre
provoca estenosis, y si los bordes de las valvas estdn retraidos también puede
producir insuficiencia.

Doble orificio vdlvula mitral (DOVM): se encuentran dos tipos de altera-

ciones:

1. La valvula mitral tiene dos orificios; generalmente de diferente tamaiio,
uno medial y otro lateral, causado por un puente de tejido fibroso entre las
dos valvas.

2. Por un déficit de tejido valvar comisural resultando un orificio accesorio o
en raras ocasiones por una perforacion en una de las valvas. Generalmente
cada “suborificio” estd soportado por su propio aparato de tensién y en este
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caso los musculos papilares se duplican. Funcionalmente puede ser normal,
estendtico o insuficiente. También podemos encontrar doble orificio en las
vélvulas auriculoventriculares izquierdas en el canal auriculoventricular
parcial.

Viélvula mitral en paracaidas: en la descripcién cldsica todas las cuerdas
convergen y se insertan en un tnico musculo papilar izquierdo causando un
estrechamiento de los espacios intercordales, que es responsable de la estenosis.
Se presenta como un musculo papilar grande y tnico, o dos musculos menores
fusionados o por un musculo papilar mayor y otro pequefio o hipoplasico con
unas pocas cuerdas gruesas y cortas en €l insertadas. En algin caso se asocia
insuficiencia.

Membrana supravalvular mitral: la obstruccién estd causada por una membrana
localizada inmediatamente por encima de la valvula mitral. Esta membrana en
un engrosamiento de tejido conectivo que surge de la superficie auricular de las
valvas de la mitral y generalmente adherida a la valva anterior.

El apéndice auricular izquierdo estd entre las venas pulmonares y la
membrana, a diferencia del cor sriarzriatum en donde el apéndice atrial
izquierdo estd entre la vdlvula mitral y la membrana; ademds, en la membrana
supravalvular mitral la fosa oval es proximal a la membrana y generalmente esta
asociada a una de las siguientes patologfas: CIV, ductus arterioso persistente,
canal auriculoventricular o doble salida del ventriculo derecho.

SiNDROME DE SHONE

Es una lesion que genera obstruccién de grado variable, en todas las estructuras
del lado izquierdo del corazén, siendo el ventriculo izquierdo hipoplésico su
expresion mds severa. Se describen cuatro defectos: membrana supravalvular
mitral, valvula mitral en paracaidas, estenosis subaértica y coartacién de aorta.
Con relativa frecuencia nos referimos al sindrome de Shone “incompleto”
cuando dos o més de las patologias anteriores estdn presentes.

Manifestaciones clinicas y examenes paradinicos en estenosis
mitral

En los lactantes es muy comun la taquipnea y la diaforesis con la alimentacién,
en los nifios mayores la disnea y la intolerancia al ejercicio. El examen fisico de
estos pacientes pedidtricos es muy variado y se puede encontrar chasquido de
apertura (mas facil oirlo en nifios mayores), la intensidad del primer ruido es
normal o disminuida y ocasionalmente se puede encontrar un soplo diast6lico
apical de baja frecuencia.
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En los Rx en estenosis moderada a severa se evidencia una cardiomegalia y
una congestiéon venosa pulmonar y crecimiento de la auricula izquierda. En
el electrocardiograma se puede encontrar crecimiento auricular izquierdo y
desviacion del eje a la derecha.

El ecocardiograma es el examen que mas informacién nos puede brindar y
en él se deben valorar todos los componentes del aparato mitral, supravavular
y subvalvular y del arco adrtico y es frecuente que un ecocardiografista con
experiencia proporcione la suficiente informacién anatémica para poder tomar
las decisiones.

Tratamiento

El objetivo del manejo médico en pacientes poco sintomadticos es seguimiento
periddico y administracién de diuréticos. El momento de la intervencién
quirtrgica depende del tipo patologia y de la presencia signos de insuficiencia
cardiaca o de hipertensién pulmonar. El abordaje terapéutico varia segun los
hallazgos, cardiologia intervencionista, plastias valvulares, reseccién anillo,
intentando evitar o retrasar el recambio valvular.

INSUFICIENCIA MITRAL

La insuficiencia mitral se asocia a menudo con canal auriculoventricular, prolapso
de la valvula mitral o hendidura de la valva anterior y también secundaria
a isquemia o infarto miocdrdico, miocardiopatia dilatada o hipertréfica al
origen anémalo de la coronaria izquierda en la arteria pulmonar. También se
encuentra en enfermedades como el sindrome de Hurler, amiloidosis, sindrome
de Marfan y mixomas o secundaria a procesos infecciosos o inflamatorios como
miocarditis, endocarditis, Kawasaki y fiebre reumatica (figura 5).

Principales patologias que generalmente se manifiestan como
insuficiencia mitral

Dilatacién del anillo mitral: generalmente esta patologia es una alteracién
adquirida aunque hay casos de dilatacién congénita.

Prolapso de las valvas de la vélvula mitral (PVM): como vimos anteriormente
el prolapso de la valvula mitral es una causa rara de insuficiencia mitral grave,
siendo mas frecuente en nifios con sindrome de Marfan.

Hendidura de la véilvula mitral: generalmente estd asociada con defectos
auriculoventriculares con orificios valvulares separados, aunque también

210

booksmedicos.org



22 /Patologia mitral

se puede presentar en pacientes sin ninguna otra alteracién cardiaca.
Frecuentemente es una anormalidad en la valva anterior y con menos frecuencia
de la valva posterior.

CION
CARDIOINFANTIL
PEDIATR

Figura 5. Eje largo con doppler color de un paciente con secuelas de fiebre reumatica y prolapso de
la valva septal de la mitral, donde se muestra la gran insuficiencia mitral, por un jet que se dirige
entre las dos valvas hacia la pared posterior de la auricula izquierda (AlI), la que se encuentra muy
dilatada, generando una sobrecarga muy importante de volumen en el ventriculo izquierdo (VI).

Malformacién de Ebstein de la vdlvula mitral: es una patologia rara que afecta
a la valva posterior con implantacién mds baja en la pared libre del ventriculo
izquierdo. Las valvas son displésicas y el adelgazamiento y la atrializacién de la
porcién de entrada (caracteristica del Ebstein tricuspideo) no es frecuente. En
su evolucién se presenta como una valvula insuficiente. En los pacientes con
L-TGA (transposicién corregida de grandes arterias) esta alteracién es muy
frecuente, ya que se encuentra en mas o menos el 75% de ellos.

Hipoplasia severa de valva posterior: la valva posterior esta reducida a
un cordén de tejido fibroso que tiene escasa movilidad y puede causar una
insuficiencia valvular, a veces, importante.

Anomalfas de las cuerdas tendinosas: suele acompafiarse de otras
malformaciones del aparato valvar mitral. Cuerdas elongadas, que permiten

el prolapso de las valvas y predisponen a roturas de las mismas, acortadas o
fusionadas que no permiten el cierre normal de las valvas.

Seccioén Il 211

booksmedicos.org



Cardiologia pediatrica practica

Vélvula en hamaca o en arcada: es una anomalia rara que frecuentemente
se presenta como insuficiencia mitral y a veces puede estar asociada con
estenosis. También se le conoce como vélvula de Hammock o vélvula en red.
En esta malformacidén, los musculos papilares se insertan directamente en la
valva anterior de la valvula; los dos musculos papilares se fusionan con el tejido
valvular dando la apariencia de arcada o hamaca. Puede asociarse a miocardio
espongiforme.

Manifestaciones clinicas y examenes paraclinicos en insuficiencia
mitral

Clinica y evolucién: la sintomatologia depende del grado de la insuficiencia
mitral. Insuficiencias leves suelen ser asintomdticas. Los pacientes con
insuficiencia mitral moderada también pueden ser asintomdticos o con minima
disnea de esfuerzo que suele ser el primer sintoma en nifios mayores como
consecuencia de cierto grado de disfuncién ventricular. En las insuficiencias
severas encontramos infecciones respiratorias frecuentes, fatigabilidad,
sudoracion, taquipnea, polipnea, retraso pondo estatural, “broncoespasmo” etc.
frecuentemente se desarrolla insuficiencia cardiaca congestiva dentro de los 3
afios siguientes al diagndstico de insuficiencia mitral severa. La insuficiencia
mitral severa y aguda (trauma, infarto, ruptura de cuerda tendinosa, etc.) son
mal toleradas y rdpidamente producen edema pulmonar.
Comocomplicacionestardiaspuedenpresentarsearritmias,tromboembolismo,

hipertensién pulmonar, insuficiencia cardiaca, predisposicién a endocarditis
infecciosa, etc.

Signos fisicos: en la palpacién se encuentra un precordio hiperactivo
y un choque de punta desviado a la izquierda, el pulso puede ser normal o
discretamente disminuido. En la auscultacién el primer ruido suele estar normal
o disminuido, el segundo ruido normal o reforzado en casos de hipertensién
pulmonar y en casos de insuficiencia mitral severa se puede encontrar un tercer
ruido. Se encuentra un soplo sistolico apical irradiado a la axila.

Radiografia de térax y electrocardiograma

En los pacientes con insuficiencia leve o moderada la radiografia de térax puede
ser normal mientras en las insuficiencias severas se encuentra cardiomegalia
generalizada con un aumento de auricula izquierda y del ventriculo izquierdo
en relacién directa con el grado de insuficiencia mitral y su cronicidad. Es
facilmente identificada por doble contorno en la silueta de la auricula derecha
(doble sombra atrial) y por la aparicién de cuarto arco izquierdo y elevacién
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del bronquio izquierdo. A nivel pulmonar se encuentra aumento de los
infiltrados pulmonares y en formas severas, edema pulmonar. Con hipertensién
pulmonar aparece dilatacion del tronco pulmonar y disminucidén de la circulacién
periférica.

El electrocardiograma es normal en insuficiencia leve a moderada. En insu-
ficiencia mitral severa aparece sobrecarga de auricula y ventriculo izquierdo.

Ecocardiograma

El ecocardiograma es una herramienta rdpida y segura en el diagndstico y
seguimiento de pacientes con insuficiencia mitral, en donde se puede realizar
una evaluacién completa del aparato valvular mitral, la auricula izquierda,
sus dimensiones y descartar la presencia de trombos. Al mismo tiempo se
debe realizar un andlisis del ventriculo izquierdo en donde se consideran las
dimensiones de las cavidades, volumenes sistélico, diastélico, regurgitante, y
fraccién de eyeccién. Con el doppler se analizan datos cuantitativos en donde
se define el grado de severidad de la insuficiencia mitral, la cual se clasifica
como leve, moderada o severa y en esta ultima se encuentra un flujo venoso
pulmonar reverso.

La ecocardiografia transesofagica tiene mejor definicién y permite superar
los problemas de mala ventana ecocardiografica transtordcica, la cual es poco
frecuente en nifios. Su indicacién més importante es la evaluacién del resultado
quirdrgico intraoperatorio. La informacién con ecocardiografia tridimensional
puede tener gran repercusion en la actitud quirdrgica.

Resonancia nuclear magnética

El aparato valvular mitral puede ser analizado en forma detallada. El examen
funcional se presenta prometedor, con alto grado de precisién en las medidas de
didmetros, masa, volimenes y en la determinacién de gasto cardiaco, volumen
regurgitante y gradientes.

Estudio hemodinamico

El cateterismo y angiografia no estdn indicados de rutina en nifios con
insuficiencia mitral, a menos que haya rapida progresién de la enfermedad,
alteraciones de otras valvulas, o que persistan dudas a pesar de los métodos
no invasivos. En este examen hay aumento de la presién media de la auricula
izquierda y de la presién capilar pulmonar. Onda V prominente con un descenso
muy rapido, producida por la regurgitacién de la vélvula. Podemos medir el
volumen regurgitado por una combinacién de métodos de termodilucién,
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angiogréficos y/o método de Fick. Las fracciones de regurgitaciéon mayores del
50% nos indican una insuficiencia importante.

El grado de opacificacién de la auricula izquierda durante la ventriculografia
izquierda permite clasificarla como insuficiencia minima (grado I) hasta
importante (grado IV) en que se opacifica todo la auricula izquierda, llegando
incluso hasta las venas pulmonares.

Tratamiento médico

El tratamiento médico de pacientes pedidtricos con insuficiencia mitral tiene
como objetivo proporcionar una calidad de vida adecuada, preservando la
funcién ventricular y un crecimiento pondo estatural adecuado y posponer una
posible cirugia para una edad mayor.

El pronéstico generalmente es bueno. En los pacientes asintomaticos se hace
un seguimiento clinico y ecocardiogréfico cada 6 a 12 meses.

Dentro del manejo médico estdn indicadas las medidas generales como
profilaxis para endocarditis bacteriana. Los pacientes que sufrieron fiebre
reumdtica deben recibir profilaxis con penicilina benzatinica cada 15 dias
en los dos primeros afios que siguen al episodio agudo de fiebre reumatica y
posteriormente cada 21 dias.

Los medicamentos usados incluyen digoxina, diuréticos y agentes que
reduzcan la poscarga. Hay pocos estudios en nifios, pero los datos sugieren
que los beneficios de los inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina
(IECA) pueden mejorar el indice cardiaco, disminucién del volumen
regurgitante, y una remodelacién miocardica mds favorable con disminucién
de volumen y masa cardiaca.

Los pacientes que presentan dilatacién importante de auricula izquierda
pueden presentar alteraciones del ritmo como fibrilacién, taquicardia
supraventricular y pueden requerir manejo medicamentoso. En pacientes con
dilatacién auricular importante, fibrilacién y/o que hayan presentado sucesos
de tromboembolismo se debe usar anticoagulacién oral o antiagregantes
plaquetarios.

Tratamiento quirtrgico

Aungque estd claro que los nifios tienen una mejor respuesta que los adultos a la
cirugfa, también se sabe que tienen una mayor incidencia de arritmias tardias
y que los indices de funcién y dimensién de las cavidades no se correlacionan
muy bien con los resultados; por lo tanto no existe todavia un consenso sobre
la indicacién del momento de la cirugia en nifios con insuficiencia mitral. Se
considera que la progresién de la insuficiencia ventricular izquierda puede ser
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el factor mas util para tomar esta decisién. Indicamos cirugia en nifios con
insuficiencia mitral cuando presentan:

Insuficiencia cardiaca congestiva que no responde al tratamiento médico
Edema pulmonar agudo

Disfuncién ventricular izquierda aun en ausencia de sintomas

Sintomas en reposo o pequefios esfuerzos

Dilatacién importante de cavidades izquierdas

Hipertensién pulmonar significativa.

S

Todos los esfuerzos deben estar encaminados a preservar la valvula nativa con
el fin de retardar el reemplazo valvular para una edad mayor.

indices ecocardiogréficos que sirven como marcadores de pobre prondstico
en cirugia de insuficiencia mitral:

+  Didmetro de auricula izquierda Mayor de 34 mm/m?

- Diametro de fin de didstole de ventriculo izquierdo Mayor de 40 mm/m?
- Didmetro de fin de sistole de ventriculo izquierdo Mayor de 32 mm/m?

*  Volumen de fin de didstole de ventriculo izquierdo Mayor de 220 ml/m?
* Volumen de fin de sistole de ventriculo izquierdo Mayor de 60 ml/m?

+  Fraccién de eyeccién Menor de 55%

+ Fraccién de acortamiento Menor de 30%

Recomendaciones para cirugfa mitral en adolescentes y adultos jévenes con
insuficiencia mitral severa (consenso del Colegio y la Asociacién Americana
de Cardiologia de 1998):

1. Sintomas de clase funcional IIT 0 IV (NYHA) (clase I)

2. Pacientes asintomadticos con disfuncién sist6lica del ventriculo izquierdo
(clase I)

3. Pacientes en clase funcional II (NYHA) con funcién ventricular izquierda
preservada (clase II a) y si es posible realizar plastia en vez de cambio de
valvula

4. Pacientes asintomdtico con funcién sistélica del ventriculo izquierdo
preservada (II b) en quienes el reemplazo es altamente probable.

Clase i Existe evidencia y consenso general sobre la utilidad y efectividad del
tratamiento

Clase n: Existe divergencia de opinién acerca de la utilidad y efectividad del
tratamiento
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Clase II a: Opiniones y evidencias de peso a favor de la utilidad del
tratamiento

Clase II b: Su utilidad no estd bien establecida.

TIPOS DE CIRUGIA
Plastia mitral

Dentro de las técnicas de reconstruccién valvular se emplean: anuloplastia,
reparacién de valvula, ampliacién de valvas con pericardio, comisurotomia,
acortamiento o fenestracién de cuerdas o divisién de musculos papilares.

Los resultados han mejorado ostensiblemente en la ultima década y en manos
experimentadas la cirugia de reparacién valvar tiene buenos resultados, con
mortalidad precoz menor al 3% en series recientes y con tasas de supervivencia
libre de reoperacién superiores al 70-80 % a 10 afios.

Recambio valvular

Las bioprétesis tienen una aplicacién limitada en la infancia, y utilizadas
excepcionalmente

En las prétesis mecanicas la morbimortalidad ha mejorado, sin embargo
todavia se mantienen relativamente altas, con mortalidad en los primeros 30
dias postoperatorio de hasta el 8%, con tasas de supervivencia a 10 afios entre
50-78% segtn diferentes series.

En pacientes neonatos la mortalidad continta siendo alta y es mayor al 10-
30 % precoz y 40-50% en el primer afio segun diferentes publicaciones.

Las prétesis de bajo perfil son preferibles, porque ocupan menor espacio,
causan menor distorsién anatdémica y menor obstruccién de la via de salida del
ventriculo izquierdo.

Son todavia problemas sin solucién la influencia de la protesis en el
crecimiento del anillo valvular, la reoperacién por estenosis relativa de la
protesis y los problemas de la anticoagulacién.

Manejo postoperatorio

Monitoreo: es importarte hace énfasis en la importancia de realizar
ecocardiograma intraoperatorio para poder identificar a tiempo cualquier
situacion que se pueda reparar antes de trasladar al paciente a la UCI.

El monitoreo que se requiere para poder obtener la informacién necesaria
para manejo de estos pacientes en la unidad de cuidado intensivo (UCI)
consiste en una linea arterial, la presién venosa central (PVC), una linea en
auricula izquierda y una linea en arteria pulmonar.
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Problemas a tener en cuenta: en el postoperatorio el paciente puede
presentar:

1.

Alteraciones del ritmo: Se puede presentar cualquiera de las alteraciones
del ritmo y es importante recordar la importancia de la colocacién de
electrodos de marcapaso tanto auricular como ventricular intraoperatorios
para facilitar el manejo de estos pacientes en la UCIL Esta complicacién es
mds frecuente en pacientes con fiebre reumdtica previa o con dilatacién
auricular izquierda muy importante.

Elevacién de la presidn auricular izquierda: lo cual puede ser secundario
a: insuficiencia o estenosis de la valvula mitral; hipertensién pulmonar;
disfuncién del ventriculo izquierdo; disfuncién valvular; alteraciones del
ritmo. Siempre debemos buscar la causa de esta elevacién de la presién en
aurfcula izquierda y solucionar la dificultad que se tenga.

Hipertensién pulmonar: Se presenta principalmente en los pacientes

que han tenido por un tiempo largo estenosis valvular mitral. Durante
el postoperatorio podemos tener crisis de hipertensién pulmonar o una
presiéon pulmonar elevada y sostenida. Si la presién pulmonar alta es
permanente, debemos considerar y descartar que la valvula mitral no esté
disfuncionando o el anillo sea pequefio o estendtico para este paciente.

a. Crisis de hipertension pulmonar: inicialmente vamos a encontrar
aumento de la presién en la arteria pulmonar; aumento de la
resistencia vascular pulmonar; saturacién de oxigeno estable
o disminuida; presién de auricula izquierda y de PVC normal;
disminucién de pulsos (central vs. periféricos); “Frio” periférico vs.
temperatura corporal; extremidades moteadas; llenado capilar mayor
de 3 segundos; tension arterial estable o que empieza a disminuir.

En los signos tardios de una crisis de hipertensién pulmonar vamos
a encontrar: aumento de la PVC la cual ocurre antes de disminuir la
tension arterial; taquicardia; disminucién de la saturacién de oxigeno;
acidosis metabolica; disminucién de la saturacién venosa de oxigeno;
disminucién del gasto urinario; disminucién de pulsos arteriales; llenado
capilar mayor de 3 segundos; disminucién de presion arterial. Debemos
recordar que existen algunos factores que pueden desencadenar
las crisis de hipertensién pulmonar como son: hipoxia; hipercapnia;
hipotermia; acidosis; agitaciéon y dolor; hematocrito alto; pardmetros
ventilatorios muy altos (produce hiperinflacién); atelectasia; el uso
de catecolaminas a dosis altas.Igualmente existen algunos factores
que pueden disminuir la resistencia vascular pulmonar: hiperoxia;
hipocapnia (Pac0, 27-30); normotermia; mantener una pH mayor de
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7,4 y una Pa0, > 100; analgesia y sedacién adecuada; hematocrito
normal y una capacidad residual funcional normal.

4. Bajo gasto cardfaco: es frecuente que se presente disfuncién ventricular
izquierda la que puede ser sistélica y diastdlica. Debemos tratar de mantener
una poscarga disminuida, un ritmo cardiaco adecuado y ayudar al manejo
de la disfuncién diastolica.

5. Problemas de las vdlvulas mecénicas: Siempre debemos aseguramos que
tenemos un funcionamiento adecuado delavalvulae iniciar anticoagulacién
para disminuir el riesgo de formacién de trombos en la vélvula.

MANEJO ESPECIFICO

Sedacién: los pacientes sometidos a cirugia de la vdlvula mitral se deben
manejar con analgesia y sedacién en la UCIL Usamos fentanyl o morfina y en
algunos pacientes se usa midazolan.

Manejo de liquidos: se inician liquidos de mantenimiento, a 50 cc/kg/d{a, con
electrolitos, se debe evitar el uso de bolos rdpidos, ya que una dilatacién de
la auricula o del ventriculo (en caso de plastia mitral), facilita insuficiencia y
aumento de la presién auricular izquierda y aumento secundario de la presién
pulmonar que favorece crisis de hipertensiéon pulmonar.

Manejo inotrépico: durante el postoperatorio es frecuente la disfuncién
sistdlica y diastdlica, por lo cual preferimos iniciar manejo con milrinone
en infusién continua a 0,8 mcg/kg/min con lo cual disminuimos poscarga,
mejoramos el lusitropismo y nos sirve para mejorar la disfuncién sistdlica que
presentan algunos pacientes.

Manejo respiratorio: se inicia precozmente el proceso de disminucién de la
Fi0, y presiones y frecuencia respiratoria para intentar extubacién temprana.

Manejos especiales: es importante tener en cuenta que en el POP de cambio
valvular por una valvula mecanica debemos iniciar el manejo de anticoagulacién
para disminuir el riesgo de formacién de trombos en la valvula. Al disminuir el
sangrado se inicia heparina y en el segundo o tercer dia iniciamos la transicién
a warfarina con la cual le damos salida a piso y alli buscan llevar el INR a 2-3
veces.
En valvuloplastia la mortalidad reportada es menor del 5% y en cambio de

valvula mitral la mortalidad es mayor de acuerdo con diferentes series.
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FIEBRE REUMATICA (FR) 23

Maria Consuelo Manrique, MD

DEFINICION

Es la cardiopatia adquirida mds frecuente en nifios, si bien su incidencia ha
disminuido en el pais en los dltimos afios. Es una enfermedad del sistema
coldgeno, con inflamacién difusa del tejido conectivo que afecta con frecuencia
el sistema vascular y aparece después de una infeccién por estreptococo B
hemolitico del grupo A (EBH) en individuos con predisposicién genética. La
fiebre reumadtica difiere de las otras enfermedades del sistema coldgeno por
tres aspectos bdsicos: hay un agente iniciador del proceso, el compromiso es
primordialmente cardiaco y es una enfermedad que se puede prevenir.

La fiebre reumatica tiene dos formas basicas, la aguda y la crénica, mejor
llamada enfermedad cardiaca reumadtica crénica (ECRC). La fiebre reumadtica
aguda abarca todo un espectro que va desde la recuperacién total (aunque
siempre queda una predisposicién a las recidivas), hasta la muerte por falla
cardiaca intratable durante el ataque agudo. En la forma crénica cada paciente
tiene su propia historia natural y espectro de gravedad (figura 1).

PATOGENESIS

Es de considerar que un nifio con FR es la expresién de un problema comu-
nitario, donde los factores que inciden son:

Estreptococo B hemolitico del grupo A: agente etioldgico. El EBHA produce
hemolisis en los cultivos de agar sangre. El coco tiene un protoplasma cubierto
por una pared celular que contiene polisacaridos, proteinas y peptidoglicanos y
una cépsula con 4cido hialurdnico; de acuerdo a las caracteristicas de la pared
celular, el estreptococo se divide en 20 grupos (A 4 T). Hay unos 80 tipos de
EBHA basados en los serotipos (M1-M80) de acuerdo a las diferencias de la
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estructura de la proteina M. Los mds reumatogénicos son los MI, M3, M5, M6
y M18. El grupo A de estreptococo libera productos extracelulares como son
las estreptolisinas O y S, responsables de la lisis de los gldbulos rojos, ademads de
otras enzimas como la estreptoquinasa, hialuronidasa, desoxirribonucleasas (A,
B, C, D). El papel del EBHA en la patogénesis de la FR ya ha sido documentado
clinica y microbioldgicamente.

Ambientales: poblacién con alta prevalencia de EBF1, factores que favorecen este
hecho son la pobreza, hacinamiento, desnutricién, clima frio, humedad, época
de lluvias, padres con alto contacto de poblacién infantil o atencién al pablico
(empleados de colegios, hospitales, cajeros, pagadores, etc.), imposibilidad
de atencién médica o sencillamente se podria decir que la prevalencia puede
depender simplemente de la falta de disponibilidad de penicilina.

Huésped: suele afectar nifios entre los 5 y 15 afios de edad, no obstante en
paises en vias de desarrollo se puede ver en niflos menores, sin diferencia de
sexo 6 raza. El concepto de predisposicién genética a la FR, es sugerida por
la observacién de que solo el 2 a 3% de los individuos la desarrollan luego de
una faringitis por EBH; familias de pacientes con FR tienen mayor riesgo, lo
que sugiere susceptibilidad por transmisién genética recesiva. Hay estudios que
han mostrado un marcador identificado con el anticuerpo monoclonal D8/17,
que estd presente en la poblacién de linfocitos B, en una alta proporcién de
pacientes con FR (75% de enfermos con FR y solo en 16% de individuos sin
la enfermedad), ademds hay varios estudios que muestran alta prevalencia
de cantidad indefinida de la clase de antigenos HLA-DR (DR4, DR2, DRI y
DR3).

Mecanismo de produccién del dafio tisular: se sugiere que el dafo tisular
tiene las caracteristicas de un proceso autoinmune. La inmunizacién con el
EBHA produce anticuerpos que se unen a los tejidos que incluyen corazén,
articulaciones y cerebro. Se trata de antigenos con reaccién cruzada entre los
diferentes componentes del EBH y los tejidos humanos (tabla 1).

Se ha demostrado ademds, que linfocitos sanguineos periféricos de pacientes
con FR son citotdxicos para células cardiacas, esta citotoxicidad es abolida por
la adicién de suero autdlogo sugiriendo un papel protector para la reaccién
cruzada.

Los antigenos HLA de linfocitos son un potencial mediador para la respuesta
hiperinmune ante el antigeno estreptocécico indicando que quien hace FL es
por una predisposicién familiar a contraer la enfermedad.
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Es por esta razén que predisposicién mds exposicién, trae como resultado la
manifestacién clinica.

Tabla 1. Estructuras compartidas.

EBHA Mamiferos

Proteina M, T, R Sarcolema, miosin

Ntcleo caudado

Ptidoglicanos Glicoproteinas valvulares
Peptidoglicanos y Articulaciones, nodulos subcutédneos
membrana

Acido hialurénico de la capsula Acido hialurénico y polisacéridos
Membrana citoplasmatica Sarcolema, miosin y niicleo caudado

PEDIATR

A

@9 8:12:15.9)
i

GAN

Figura 1. Ecocardiograma en un paciente con secuelas de fiebre reumdtica en el que se ve un
prolapso de la valva septal (VS) de la mitral, respecto de la valva posterior (VP), proyectdndose la
primera hacia la auricula izquierda (AI), sobrepasando el plano de cierre de la valva posterior de
la mitral, con un ventriculo izquierdo (VI) dilatado, por la sobrecarga de volumen secundaria a la
insuficiencia mitral.

Manifestaciones clinicas: el nifio con FR es clinicamente muy caracteristico
e inconfundible dadas las circunstancias socioculturales, es producto del tercer

mundo, quien ademds suele ingresar en insuficiencia cardiaca congestiva

(ICC).
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Manifestaciones mayores (criterios mayores)

El cuadro clinico incluye faringoamigdalitis (FA) 20 dias antes del cuadro agudo.
Durante este perfiodo de tiempo el paciente es asintomadtico, luego reaparece
la fiebre con algunas manifestaciones mayores de las cuales la mds comun es
la poliartritis migratoria, la cual se presenta en un 70% de pacientes. Por lo
general las articulaciones son intensamente dolorosas con poca evidencia de
inflamacién, hay hiperestesia a la palpacién, limitacién franca de movimientos,
suele afectar 2 6 mas articulaciones una tras otra comprometiendo a la
siguiente sin que la anterior se haya recuperado totalmente (migratoria). Afecta
principalmente rodillas (75%), tobillos (50%), codos (15%) y mufiecas (12%)
también puede afectar caderas, hombros y pequefas articulaciones de pies y
manos. Rara vez compromete otras articulaciones. Tiene excelente respuesta
con mejoria en las 48-72h. después de la administracién de aspirina, el examen
radioldgico es negativo.

La artritis de Jaccoud es la artropatia crénica postfiebre reumdtica. Se trata
de un proceso raro, indoloro, lentamente progresivo que deforma pequeiias
articulaciones de manos y pies. Aparece después de varias recidivas de FR.

La carditis aparece en el 50% de los pacientes. Es la mds grave de las
manifestaciones con alta morbimortalidad a corto y largo plazo. Se puede
comprometer endocardio, miocardio o pericardio. En ocasiones los pacientes
hacen pancarditis que es la forma mdis grave de la carditis. Si la tnica
manifestacién es la carditis puede iniciarse insidiosamente con signos de falla
cardfaca, con disnea, dolor abdominal, hepatomegalia, taquicardia (la cual
suele estar presente incluso sin fiebre), ritmo de galope protosistdlico, edema
de miembros inferiores, dolor precordial como signo de pericarditis y seguido
de taponamiento. Aparecen soplos cardiacos como el de la insuficiencia mitral.
Este soplo es sistdlico, apical, de alta frecuencia, irradiado a la axila, a este
le sigue un segundo soplo o retumbo mediodiastélico (llenado mitral, por el
volumen diastélico aumentado) llamado soplo de CareyCoombs. Un soplo
que se debe buscar es el de la insuficiencia adrtica, el cual es muy suave a lo
largo del borde paraesternal izquierdo, a nivel del tercer espacio intercostal. La
presencia de frote pericardico indica pericarditis.

Los nifios con carditis suelen tener artralgias, el curso suele ser variable y va
desde muerte fulminante por falla inmanejable a producir dafios estructurales
progresivos de las valvulas que de no manejarse adecuadamente son de muy
mal prondstico, siempre el compromiso cardiaco en la FR deja dafio residual en
mayor o menor grado.

La corea de Sydenham en el 10-15% de los pacientes aparece mds tardia-
mente, hasta 12 meses después de las faringoamigdalitis. Son movimientos
involuntarios e incoordinados de miembros con debilidad muscular y fascicula-
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ciones faciales que desaparecen durante el suefio. Los movimientos son bruscos
y vagos, no ritmicos, ni repetidos, las expresiones faciales peculiares, presentan
sonrisa sin motivo, hay trastornos emocionales, explosiones de comportamiento
impropio con llanto y desasosiego, motivados posiblemente por la frustracién de
no poder dominar su cuerpo y por la mofa de sus cohabitantes y compaiieros.

Otra manifestacién son el eritema marginado, en el 2-13% de los pacientes,
aparece a comienzos y puede persistir o reaparecer mas tardiamente en el ataque
agudo, generalmente en pacientes con carditis. Este es un rash eritematoso,
muscular, serpiginoso, blanquecino centralmente formando un anillo, no es
pruriginoso, interesa tronco y partes proximales de miembros, no aparece en
cara y se acentda con el calor.

Los nédulos subcutdneos aparecen tardiamente y mas frecuentemente en
pacientes con carditis. Son nodulos firmes e indoloros. La piel que los recubre
es normal y se desplaza libremente. Su tamafio es variable desde unos milime-
tros hasta 2 cm, duran 7 o mds dias, estos aparecen en la cara posterior de
grandes articulaciones y la regién lumbar, tienen incidencia variable 2-30% de
los pacientes.

Manifestaciones menores (criterios menores)

1. La fiebre, que pocas veces excede los 39°, acompaiia la artritis y la carditis
y desaparece sola a las 2-3 semanas.

2. Las artralgias.

3. Los datos de laboratorio asociados con FR aguda son los reactantes de
fase aguda: velocidad de eritrosedimentacién (VSG) y proteina C reactiva
(PCR). Estos indican actividad de la FR. PR prolongado en el ECG puede
estar presente en otros procesos inflamatorios y no es criterio diagndstico
de carditis.

DIAGNOSTICO

No es facil, es fundamentalmente clinico, porque no hay un test especifico
diagnoéstico. Al hacer en 1992 modificaciones en los criterios de Jones, hacen
un llamado de atencién sobre la importancia de aislar el estreptococo beta
hemolitico (EBH) de la garganta (tabla 2 criterios diagnésticos).

Sélo el 25% de pacientes con FR tienen cultivo positivo. El cultivo de gar-
ganta es un pilar diagnéstico, tiene una serie de requisitos muy pocas veces
cumplidos a cabalidad, por lo que pasan sin ser detectadas muchas faringo-
amigdalitis. Los cultivos se deben hacer en agar no sangre humana, 4 repiques
en cuadrantes y la lectura debe destacar las formas de las colonas, la hemdlisis,
rapidez de crecimiento y virulencia del gérmen.
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Las antiestreptomisinas (ASTOS) tienen implicaciones bdsicamente epide-
mioldgicas. niveles normales indican que no se ha presentado infeccién reciente
(4-6 semanas previas por EBH).

Tabla 2. Criterios modificados de Jones como guia en el diagndstico de fiebre reumadtica. Dos
criterios mayores o uno mayor y dos menores indican alta probabilidad de FR aguda, soportada
por la evidencia de infeccién por EBH.

Criterios mayores Criterios menores
Carditis Clinicos: artralgias, fiebre
Poliartritis Laboratorios:
Corea Reactantes de fase aguda positivos: VSG,

proteina C reactiva
Eritema marginado Evidencia de infeccién por EBH
Nodulos subcutaneos PR prolongado en ECG.
Cultivo positivo

Test de anticuerpos positivos

Unos titulos altos pueden indicar tres cosas:

1. FA por EBH reciente (4-10 semanas previas).

2. Alta prevalencia de EBH en la comunidad.

3. FA reciente y alta prevalencia en la comunidad.

Para diferenciar estos 3 grupos es necesario hacer titulos de control 6 semanas
mds tarde, si se normalizan, se traté de una FA por EBH, si permanecen altos
se trata de una alta prevalencia de EBH en la comunidad, si bajan pero no
a niveles normales lo mds seguro es que se haya contraido una FA en una
comunidad con alta prevalencia de EBH. El 17-20% de pacientes con FR aguda
tienen ASTOS negativos y el 30% de pacientes con Corea.

Si la PCR es marcadamente positiva indica actividad reumatica. Por lo tanto
es el mejor indicador de conclusién del proceso activo.

Otros examenes que ayudan al diagnéstico
RX de torax: la cardiomegalia indica carditis o secuelas de FR.
Ecocardiograma: con todas sus cualidades incluyendo el sistema doppler es

una fundamental ayuda diagnostica, pronostica y en los casos de enfermedad
crénica determina el tratamiento.
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Es necesario en todo paciente con FR realizar este examen. En la etapa aguda
de la enfermedad puede ser evidente desde una depresién miocdrdica leve o
una insuficiencia mitral trivial hasta dilatacién del VI con datos que confirman
las lesiones valvulares, la carditis o la pericarditis.

En la forma crénica es pilar en la evolucién de los dafios valvulares y son
los hallazgos ecocardiograficos los que determinan la necesidad oportuna del
tratamiento quirirgico para el cambio de las valvulas.

También ayuda a aclarar dudas diagndsticas con respecto a otros tipos de
enfermedades cardiacas.

SECUELA DE LA FIEBRE REUMATICA: ENFERMEDAD CARDIACA
REUMATICA CRONICA

La evolucién de la enfermedad depende de la astucia diagnéstica y seguimiento
del paciente.

Es de anotar la evolucién de la “carditis silenciosa” en la que el paciente
niega un ataque reumdtico previo, sin historia de carditis o artritis, ni corea
pero que hacen la evolucién de enfermedad cardfaca progresiva.

La FR es una enfermedad de recidivas y si el ataque recurrente afecta un
corazén previamente dafiado, el efecto puede ser devastador; sin embargo,
las anormalidades estructurales de las valvulas, la hipertrofia o dilatacién del
corazén pueden avanzar hasta en ausencia de recidivas. Un 50% de pacientes
con un ataque inicial de FR hace compromiso valvular.

Las secuelas més frecuentes son: el dafio de la vélvula mitral, siendo la insufi-
ciencia mitral el comportamiento inicial que en algunos pacientes termina en
estenosis. La insuficiencia adrtica es la segunda en frecuencia y no evoluciona
hacia estenosis. La insuficiencia mitral combinada con insuficiencia adrtica no
es infrecuente. La insuficiencia y estenosis de la vélvula tricuspide sigue en
frecuencia y finalmente la insuficiencia pulmonar, la cual es la més rara.

La miocardiopatia dilatada secundaria con ICC se presenta como
complicacién de las valvulopatias y suele ser el resultado final.

Tratamiento

Lo més importante del tratamiento es tomar medidas de prevencién para
infecciones por EBHA en comunidades de riesgo.

La profilaxis primaria es la identificacién y tratamiento de pacientes con
faringitis por EBHA al igual que los portadores del germen para la erradicacién
del EBHA (tabla 3). La profilaxis secundaria es la prevencién de la recurrencia
de FR (tabla 4).
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Tabla 3. Profilaxis primaria para FR.

Agente Dosis Duracién
Penicilina benzatinica 600.000-1.200.000 UI/IM 1 dosis
Penicilina V 250 mg/TID/VO 10 dias
Eritromicina 40 mg/kg/dia 10 dfas

Tabla 4. Profilaxis secundarigpara FR.

Agente Dosis Duracién
Penicilina benzatinica 600.000-1.200.000 UI/IM c/21d
Penicilina V 250 mg/TID/VO Diaria
Eritromicina 250 mg/DID/VO Diaria

Tratamiento de fiebre reumatica aguda

Reposo: es necesario limitar la actividad fisica con reposo absoluto en los casos
de carditis por 4 semanas, en los casos de ICC el reposo debe prolongarse hasta
que se controle la falla.

Penicilina: una unica dosis de penicilina benzatinica, 600.000 ui en menores
de 15kg y 1.200.000 ui en mayores de 15 kg es suficiente para erradicar el
EBHA; continuar con la profilaxis secundaria.

Antinflamatorios: la administracién de antiinflamatorios depende de las
caracteristicas clinicas y el estado de actividad de la enfermedad, cuyo principal
indicador es la proteina C reactiva.

El 4cido acetilsalicilico (asa) es el analgésico antiinflamatorio mds indicado
en los casos en los que no hay carditis y predomina la artritis.

La dosis usual son 80-100 mg/kg/dia por periodo de 15 dias; esta dosis se
debe reducir en caso de que los niveles excedan los 25 /;mg/100ml o en caso de
sintomas de galicismo como tinitus.

La dosis se debe reducir en 25% a la semana en caso de buena respuesta
clinica para suspenderla a los 15 dias.

En caso de actividad con compromiso cardiaco estd indicada la prednisona a
2 mg/kg/dia por dos semanas, ocasionalmente hay que excederla por 2 semanas
mas. Con buena respuesta se debe continuar con asa 75 mg/kg/dia hasta
completar 8 semanas, disminuyendo las dosis las dos tltimas semanas.
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Pacientes con insuficiencia cardiaca congestiva (ICC) deben recibir: 0,2,
dieta hiposddica, restriccién hidrica, diurético, vasodilatador e inotrépico (ver
capitulo correspondiente).

La Corea de Sydeaham suele dar por corto periodo de tiempo, pero hay
pacientes con corea prolongada que requieren tratamiento que incluye halo-
peridol iniciando con 0,5 mg aumentando 0,8 mg cada 8 horas puede ayudar a
controlar los sintomas.

Una vez el paciente tiene DX de FR y no existan signos de actividad es
fundamental la profilaxis contra las recaidas por lo menos durante 5 afios libres
de recidivas o pasados los 20 afios de edad, los pacientes con cambio valvular
y que reciben warfarina (coumadin) debe recibir la profilaxis oralmente (tabla
4). En pacientes con secuelas de FR y con riesgo alto de residivas la profilaxis
debe ser por tiempo indeterminado. También debe recibir profilaxis contra
la endocarditis bacteriana de por vida (tabla 5) frente a eventos que puedan
condicionar bacteremia en casos de lesién valvular.

Tabla 5. Profilaxis de endocarditis bacteriana.

Procedimientos dentales y del Procedimientos gastrointestinales y
tracto respiratorio genitourinarios
Amoxicilina: 50 mg/kg 1 hora antes 25 mg/ idem
kg 6 horas después

Alérgicos a penicilina
Eritromicina: 20 mg/kg 2 horas antes y 10 mg/kg 6 horas después

Pauta parenteral Pauta parenteral
Ampicilina: 50 mg/kg im o IV 30 minutos Ampicilina 50 mg/kg im o IV 30 minutos antes
antes Gentamicina: 2 mg/kg im o IV 30 minutos antes

se puede repetir 8 horas después

Alérgicos a penicilina y derivados

Vancomicina: 20 mg/kg IV lento Vancomicina: 20 mg/kg IV lento

en 60 minutos 1 hora antes en 60 minutos 1 hora antes
Gentamicina: 2 mg/kg im o IV 30 minutos antes.
se puede repetir 8 horas después.

Los parametros de seguimiento en un paciente con afectacién valvular son
bésicamente ecocardiograficos, donde la medicién de los volimenes ventri-
culares y el didmetro diast6lica del ventriculo izquierdo son los datos mads
importantes sobre una lesién mitral y/o adrtica, siendo estos los parametros que
mads inciden en la indicacién quirirgica. El paciente debe ir a cirugia, estando
seguros de ausencia de actividad de actividad reumdtica 3 meses antes del
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acto quirurgico. Estd demostrado en secuelas de FR que un cambio o reparo
valvular en un paciente que excede los volimenes y didmetros ventriculares
antes mencionados supone un mal pronéstico a largo plazo, ya que muy
factiblemente mantendrd unos pardmetros contractiles comportdndose como
una cardiomiopatia dilatada con su pésimo pronostico.

El tratamiento Qx debe, idealmente, buscar el reparo valvular (plastia) sin
necesidad del cambio valvular. Esto requiere una gran experiencia por parte del
cirujano ya que el reparo de una vélvula afectada por FR en mis dificil que por
otras lesiones valvulares.

Los costos quirtrgicos son muy altos por lo que la seleccién de los pacientes
debe ser cuidadosa con unos requisitos previos minimos necesarios que ga-
ranticen un adecuado cuidado y un buen futuro postoperatorio por parte del
paciente.

Una mala adherencia al tratamiento médico, rechazo a la medicién, falta de
compromiso de parte de la familia y vivienda en drea rural alejada sin recursos
médicos, son factores que inciden en un pobre prondstico a mediano plazo.

Se debe prevenir a toda mujer en edad fértil sobre las implicaciones que
tiene la anticoagulacién y el riesgo de la misma en futuros embarazos, ya que
algunos grupos recomiendan frente a esta eventualidad, realizar ligadura de
trompas previo al cambio valvular quirtrgico.

Siendo la fiebre reumadtica la cardiopatia mas frecuente en la infancia, es una
entidad que se puede prevenir con un adecuado manejo integral tanto médico
como con politicas sanitarias, donde los costos de prevencién son infinitamente
menores a los costos terapéuticos; una vez instaurada la lesién valvular sin
considerar aspectos tan importantes, como la limitacién fisica e incapacidad
laboral que serdn permanentes.
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INFECCIOSA

Martha Reyes Casas, MD

DEFINICION

Es una enfermedad inflamatoria exudativa y proliferativa de origen infeccioso
que afecta al endocardio o al endotelio vascular. Su incidencia ha aumentado
en las ultimas décadas, alcanzando el 0,4-0,8 por mil de los ingresos en edad
pedidtrica. Se presenta raramente en corazones sanos y mas frecuentemente
en cardiopatias congénitas o adquiridas, sobre todo operadas. Ha aumentado
asimismo en neonatos en los que se utilizan catéteres intravasculares (figura 1).

rusrocics
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Figura 1. Se aprecia una gran vegetacién, que protruye en didstole sobre el cuerpo del ventriculo
derecho, con importante dilatacion de la auricula derecha, encontrindose dicha vegetacién
adherida a la valva septal de la tricuspide. Por el tamafio es muy factible que se trate de una
endocarditis por hongos.
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CLASIFICACION

Puede clasificarse como endocarditis producida por gérmenes de alta virulencia
(estafilococo dorado, neumococo, algunos gram negativos y algunas cepas de
estreptococo betahemolitico) y endocarditis por gérmenes de baja virulencia
(estreptococo  viridans, estreptococo fecalis, Haemophilus, Actinobacillus,
Cardiobacterium, Fikenella, Kingella, difteroides u hongos).

PATOGENIA

Se requiere la existencia de un endocardio o un endotelio con alguna alteracién,
ya sea por la presencia de una cardiopatia congénita o adquirida o la existencia
de catéteres intracardfacos, marcapasos, cirugia previa o elementos externos
(homoinjertos, vélvulas, etc.) y un germen infeccioso, bacteria u hongo.

Existe lesién localizada en el endotelio o en el endocardio (figura 2);
posteriormente se forma un trombo aséptico y con la presencia de un agente
infeccioso (principalmente al existir una bacteriemia) se produce infeccién del
trombo y origina la presencia de vegetaciones (inica o multiple).

rusrocrcs
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Figlll’a 2. La misma lesién de la figura 1 en sistole, muestra cémo al cerrarse la valvula tricuspide,
protruye sobre el cuerpo de la auricula derecha y se ve mucho mejor su adherencia a la valva septal
tricuspidea. Este tipo de lesiones requiere escisién quirtrgica.
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Clinica

En la endocarditis producida por gérmenes de alta virulencia la clinica es
florida con compromiso importante del estado general, adinamia, fiebre alta,
astenia, anorexia, etc. y posteriormente signos y sintomas cardiovasculares
como embolismos sistémicos (principalmente a sistema nervioso central) o
pulmonares, fracaso cardiaco, etc.

En la endocarditis producida por gérmenes de baja virulencia la clinica
puede ser muy variada, desde un cuadro febril prolongado, anemia de origen
autoinmune, fendmenos de origen vasculitico como las manchas de Roth en
la retina, las lesiones de Janeway, nodulos de Osier, hematuria, hemorragias
en astilla a fendmenos embdlicos o alteraciones cardiovasculares con fracaso
cardiaco, aparicién de soplos, etc.

Diagnéstico

Se usan los criterios de Duke modificados.

CRITERIOS MAYORES

I. Hemocultivos positivos (se consideran gérmenes tipicos: estreptococo
viridans o Bovis, grupo HACEK, estafilococo aureus o enterococo)
1. Aislamiento de un germen tipico en endocarditis infecciosa, en por lo
menos dos hemocultivos tomados en tiempos diferentes.
2. Presencia de otros microorganismos que se cultivan persistentemente en la
sangre.
A. Por lo menos dos cultivos positivos de muestras separadas tomadas en
un periodo de 12 é mas horas.
B. Tres, o la mayoria de cuatro o mas cultivos separados, con un minimo
de una hora de diferencia entre la primera y la tltima muestra.
C. Cultivo positivo tnico de Coxiella burnetii.

Evidencia de compromiso del endocardio

Estudio ecocardiogréfico positivo (figura 3).
A. Masa compatible con vegetacién localizada en vélvulas o en otras
estructuras cardiovasculares, ubicadas en la via de flujos regurgitantes
o en lugares donde se han colocado materiales protésicos o en el sitio
de menor presién de estructuras vasculares anormales
B. Evidencia ecocardiografica de abscesos
Dehiscencia parcial reciente de una prétesis
D. Insuficiencia valvular de origen reciente (no es suficiente la
auscultacién de un soplo no presente anteriormente).

0
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Figura 3. Im4genes estaticas en sistole y didstole, donde se puede ver cémo una gran vegetacién
entra y sale en el tracto de entrada del VD, generando compromiso hemodindmico importante,
como se puede notar por la importante dilatacién de la AD y VD.

CRITERIOS MENORES

1. Malformacién cardiovascular congénita o adquirida

2. Fiebre mayor de 382

3. Fendmenos vasculiticos (embolias arteriales, infartos sépticos, accidentes
cerebrovasculares, aneurismas infecciosos, hemorragias conjuntivales,
lesiones de Janeway)

4. Alteraciones inmunoldgicas (hemorragias en astilla, nddulos de Osler,
manchas de Roth, factor reumatoide positivo y hematuria por glomérulo
nefritis)

5. Hemocultivos positivos que no retinen los criterios mayores

6. Hallazgos ecocardiogrificos compatibles con endocarditis pero que no
retinen los criterios mayores.

En los cuadros clinicos que cumplen los criterios anteriormente citados, se
produce la negacién de endocarditis con la presencia de una o mas de las
siguientes alternativas:

1. Cuadro de diagndstico alternativo que explique la clinica del paciente.

2. Cuando una terapia antibiética empirica cura el proceso infeccioso.

3. Cuando la necropsia descarta el diagnéstico.
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El diagndstico se hace con:

1. Dos criterios mayores

2. Un criterio mayor y tres menores
3. Cinco menores.

Existen varios diagndsticos diferenciales, sindrome febril prolongado, linfomas
y leucemias, enfermedades del coldgeno, sindrome posperfusion, enfermedades
crénicas como tuberculosis o sindrome pospericardiotomia.

Problemas a tener en cuenta

Existe el riesgo de que las vegetaciones sean pediculadas y moéviles y pueden
desprenderse, lo que puede comprometer el lecho pulmonar (si la vegetacién estd
en ventriculo derecho) o la parte sistémica (sistema nervioso central, digestivo,
bazo, etc.) si la vegetacién estaba en ventriculo izquierdo. En ocasiones se
pueden perforar o romper las estructuras endoteliales subyacentes.

TRATAMIENTO MEDICO

1. Se deben realizar las intervenciones médicas para manejo del fracaso
cardfaco como uso de diuréticos, inotrdpicos, oxigeno, etc.

2. El tratamiento antibiético debe estar encaminado de acuerdo al germen
causal, a su sensibilidad y a la presencia o no de material protésico. En la
tabla 1 se expone la terapia recomendada de acuerdo al consenso de la
AHA (Circulation. Junio 14, 2005)

Tratamiento quirdrgico

Existen varias indicaciones para tratamiento quirdrgico:

1. Falla cardfaca refractaria al tratamiento médico, en presencia de vegetacién
visible en el ecocardiograma

Cuando la vegetacién causa obstruccién valvular

Cuando el cuadro toxiinfeccioso persiste tras 7 dias de tratamiento médico

w N

adecuado

Endocarditis producida por hongos

Formacidn de abscesos

Vegetaciones de gran tamafio y en los cuales existe el riesgo de embolizacién
Protesis inestable o con fugas periprotésicas

Cuando existen mds episodios embdlicos multiples.

© N U e
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Tabla 1. Recomendaciones para tratamiento antibi6tico.

Germen Antibidtico Dosis Duracién
Estreptococo Penicilina 200.000 U/k/dia de 4 semanas
Viridans sensible a cristalina penicilina en 4-6 dosis
penicilina +
Gentamicina 3 mg /k/dia 2 semanas
o
Vancomicina 40 mg/k/dia en 4 dosis 4 semanas
+
Gentamicina 2 semanas
Pacientes con Penicilina 300.000 u/k/dia 6 semanas
material cristalina En 4-6 dosis
protésico o
S. viridans Ceftriaxone 100 mg/k/dia en 3 dosis 2 semanas
+
Gentamicina 3 mg/k/dfa 6 semanas
o
Vancomicina 2 semanas
y gentamicina
Staphylococo Oxacilina 200 mg/k/dia en 4 dosis 6 semanas
En ausencia de 3-
material protésico Gentamicina 3 mg/k/dia 3-5 dias
o
Vancomicina 6 semanas
Gentamicina 3-5 dias
Staphylococo Vancomicina 40 mg/k/dia 6 semanas
resistente a i
oxacilina en vélvula Rifampicina 20 mg/k/dia en 4 dosis 6 semanas
protésica +
Gentamicina 3 mg/k/dia 2 semanas
Enterococo cepas Ampicilina 300 mg/k/dia en 4 dosis 4'6 semanas
susceptibles o
a penicilina, Penicilina 300.000 U/k/dia
gentamicina cristalina 4'6 semanas
Vancomicina +
Gentamicina 3 mg/k/dia
(Véalvulas nativas o o 4'6 semanas
material protésico) Vancomicina Dosis usual
+ 6 semanas
Gentamicin
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Tabla 1. Recomendaciones para tratamiento antibidtico. (Continuacion)

Germen Antibidtico Dosis Duracién
Enterococo Linezolid 30 mg/k/dfa en 3 dosis
resistente a 8 semanas
penicilina 100 mg/k/dia en 4 dosis
aminoglucésidoy Imipenem
vancomicina o
Enterococo faeciumCeftriaxone 100 mg/k/dia en 2 dosis

+ 8 semanas

Ampicilina 300 mg/k/dia en 3 dosis
Enterococo faecalis

Endocarditisde ~ Ceftriaxone 100 mg/k/dia en una dosist semanas
valvula nativa o

o0 protésica por Ampicilina 300 mg/k/dia en 4 dosis 4 semanas
microorganismos  Sulbactam

Hacek o 20-30 mg/k/dia en 2 dosis
Haemophilus Ciprofloxacina  IVoVO 4 semanas
parainfluenzae, No recomendado
H aphrophilus, en < 18 afios
A ctinobacilus En pacientes
actinomycetem, con material
Cardiobacterium protésico
hominis, Eikenella 6 semanas
corrodens, KIngella

kingae

Profilaxis

1. En todos los pacientes que tengan factores de riesgo y se indica para
procedimientos dentales: amoxicilina 50 mg/kg/ en una sola dosis una hora
antes del procedimiento. Si existe alergia se administrard eritromicina 20
mg/kg o claritromicina 7,5 mg/kg o clindamicina 10 mg/kg una hora antes
del procedimiento.

2. Cuando el paciente se lleva a cirugia de vias aéreas superiores o tracto
gastrointestinal inferior se prescribe ampicilina 50 mg/kg endovenosa 30
minutos antes del procedimiento y se continuard amoxacilina 25 mg/kg seis
horas después del procedimiento por via oral. Si existe alergia a la penicilina
se administra vancomicina 20 mg/kg una hora antes y gentamicina 2 mg/kg
media hora antes del procedimiento.
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SINDROME ~ DE  KAWASAKI 2 5
(SK)

Maria Consuelo Manrique, MD

Enfermedad infecciosa caracterizada por una vasculitis, que puede ser mortal
por dafio de las arterias coronarias. Descrita por el doctor Kawasaki basado en

50 niflos vistos entre 1961 y 1967, con sintomas descritos como una enfermedad
diferente a las conocidas en ese momento, lo denominé como sindrome
mucocutdneo de ganglios linfaticos. Pensaba que se trataba de una enfermedad
benigna; sin embargo, en 1970, se habian presentado 10 defunciones de nifios
menores de 2 afos con SK en Japén. En 1976, Melish describié la misma
enfermedad en 16 nifos, e independientemente con Kawasaki aplicaron
criterios diagnésticos clinicos que son vigentes actualmente.

Afecta principalmente a nifios menores de 4 afios, aunque también hay nifos
mayores comprometidos. En los paises en desarrollo el SK ha sustituido a la
fiebre reumdtica aguda, como la causa mds frecuente de cardiopatias adquiridas
en los nifios. Los asidticos son los mas afectados.

Criterios clinicos diagnésticos

No hay pruebas diagndsticas para el SK, porque su causa no es clara; el
diagnostico se basa en los aspectos clinicos que son fiebre por més de 5 dias y 4
de los siguientes signos:
+  Inyeccién conjuntival bilateral sin exudados
. Cambios en labios y cavidad oral, como eritema, sequedad,
cuarteamiento, eritema de la faringe y lengua en frambuesa
+  Linfadenopatia cervical con didmetro de los ganglios mayor de 1,5
cm
) Exantema polimorfo principalmente de tronco maculopapular,
eritema multiforme o escarlatiniforme.
+ Cambios en extremidades, manos y pies con edema, enrojecimiento
y tumefaccién en etapa aguda, descamacién periungueal en etapa
subaguda.
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Los criterios de fiebre y anomalias coronarias aislados son suficientes para hacer
el diagnoéstico de SK (figuras 1, 2 y 3). La fiebre suele desparecer en 1 6 2 dias
después de iniciar tratamiento con gammaglobulina 2 g/kg IV (GGIV).

La inyeccién conjuntival compromete principalmente la conjuntiva bulbar,
mas que la palpebral después de GGIV, se resuelve entre una o dos semanas.
Puede encontrarse también uveitis anterior. El compromiso oral no tiene
ulceraciones bucales, exudados ni manchas de Koplik. La linfadenopatia no es
purulenta, el exudado no presenta vesiculas ni ampollas aunque si pustulas muy
finas sobre la superficie extensora de las extremidades; es frecuente el eritema y
descamacién inguinal. Los cambios de manos y pies muestran uno o dos meses
después del inicio surcos transversales a través de las uiias (lineas de Beau).

Otros aspectos:
+  Carditis
+ Irritabilidad extrema
*  Meningitis aséptica con linfocitosis
*  Artralgias y artritis
+  Disfuncién hepdtica leve con transaminasas levemente aumentadas
+  Hidropesia de la vesicula biliar que no necesita cirugia; diarrea al
inicio de la enfermedad
+ Neumonitis radiolégica no sintomdtica
+  Otitis media
- Eritema e induracién en la zona de la vacuna de la tuberculosis.

Hay 3 fases clinicas asi:

1. Fase febril aguda, dura 1 a 2 semanas desde el inicio de la enfermedad

2. Fase subaguda, después de la segunda semana de iniciada la enfermedad, se
caracteriza por la descamacién de manos y pies y trombocitosis

3. Fase de convalecencia, se inicia cuando todos los signos clinicos han
desaparecido, seis a ocho semanas después del inicio de la enfermedad.

Kawasaki atipico o incompleto

Se presenta principalmente en menores de 1 afo, no suelen cumplir los
criterios clinicos completos y son los de mayor riesgo de arteriopatia coronaria.
Hay pacientes con fiebre prolongada como tnica manifestacién, en cuyo caso
necesita un alto indice de sospecha por parte del médico, por ser los aneurismas
coronarios lo tinico evidente ademas de la fiebre (figuras 3 y 4).

Diagndstico diferencial: fiebre escarlatina, sindrome de piel escaldada estafi-
locdcica, choque t6xico, leptospirosis, artritis reumatoidea juvenil, sarampidn.
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Datos de laboratorio: leucocitosis, VSG aumentada, anemia normocitica,
trombocitosis después de la segunda semana, piuria estéril, aneurismas
coronarios, valvulitis, carditis o pericarditis en la ecocardiografia.

Figura 1. En el ecocardiograma se puede ver la dilatacién aneurismética uniforme de la coronaria
derecha (CD), como sale de la aorta (Ao)

Figura 2. Secuelas por enfermedad de Kawasaki en paciente que sufrié enfermedad aguda a los 4
meses de vida. La angiografia en la aorta (AO) muestra una emergencia normal de la coronaria
izquierda y sus dos ramas, con una coronaria derecha que muestra dos aneurismas: uno proximal

(A), y uno mis distal (B). Notese la forma sacular, la lentitud en el flujo, lo que favorece generacién
de troncos en sus paredes.
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Figura 3. En el mismo caso anterior, se ve el origen de la coronaria derecha (A) que es similar al
didmetro de la coronaria izquierda (CI) dando la impresion de ser estendtica, por la disparidad en
el didmetro con el aneurisma. Similar sensacién daen By C.

Etiologia

Las caracteristicas de la enfermedad sugieren una etiologia infecciosa, por lo
general no recurrente, posiblemente con predisposicién genética, ya que los
mas afectados son los asidticos. Dentro de los agentes mencionados estdn:
parvovirus, virus Epstein-Barr, herpes virus, staphylococcus, streptococcus.

Manifestaciones cardiovasculares:
+ Compromiso coronario (30-50%)
+ Miocarditis
+  Insuficiencia cardiaca congestiva
«  Pericarditis (30%)
+ Valvulitis
+  Arritmias.

El dafio coronario se presenta con una media de 10 dias de iniciada la enfermedad,
y la frecuencia maxima ocurre dentro de las 4 primeras semanas. Aneurismas
(20 %) con evolucién a estrechez u obstruccién coronaria. Dilataciones difusas,
estenosis, oclusién (20-25%), los exdmenes necesarios para la evaluacién del
dafio de las arterias coronarias son la ecocardiografia y la angiografia.
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BT

Evolucién de los aneurismas:
+ Resolucién total en caso de aneurismas pequefios
+  Engrosamiento de la media e intima y disminucién de la capacidad
funcional
+  Infartos (22%)
+  Estenosis y oclusién total (20-25%)
+ Muerte (2%).

Figura 4. Se muestra con la flecha una aneurisma que compromete la bifurcacién de la coronaria
derecha distal. Esta es la manera usual (aneurisma en sitio de bifurcacién de vasos coronarios) y
mas frecuente en cuanto a localizacién y forma de los aneurismas en enfermedad de Kawasaki.
Note adicionalmente las dos dilataciones proximales.

Tratamiento

+ Gamaglobulina IV 2 gr/kg en dosis inica

+ Asa 80-100 mg/kg en 4 dosis hasta que desaparece la fiebre y luego se
reduce a 3-5 mg/kg por 2-3 dias; si persiste fiebre se repite la GGIV;
si persiste la fiebre se debe dar metilprednisolona 30 mg/kg; como
tratamiento antiagregante: Asa 3-5 mg/kg hasta que la VSG y las
plaquetas se normalicen.
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En caso de aneurismas gigantes:
*  Heparina IV 0 SC
+  Warfarina
+  Asay bisulfato de clopidogrel 25 mg.

Estd indicada terapia trombolitica en caso de infarto con trombo intraluminal
con uroquinasa o estreptoquinasa. La revascularizacién es necesaria en
caso de alto grado de obstruccién como en el caso de 2 coronarias mayores
comprometidas o la coronaria izquierda principal.

Trombosis coronarias que producen aneurismas ventriculares o insuficiencia
mitral tienen un mal prondstico si no se tratan adecuadamente.

Respecto al tratamiento, seguimiento y niveles de riesgo se ha propuesto la
siguiente clasificacién:

Nivel de riesgo I:

Ecocardiograma: normal en el curso de la enfermedad.

Tratamiento: ASA por 6 a 8 semanas, sin restricciones en la actividad fisica.
Seguimiento: cada 5 afios con consejeria de riesgo cardiovascular.

Nivel de riesgo II:

Ecocardiograma: Ectasia o dilatacién de arterias coronarias que se resuelven
completamente en las 8 primeras semanas.

Tratamiento: ASA por 6 a 8 semanas sin restriccién en la actividad fisica.
Seguimiento: Control y consejeria cardiovascular cada 3 afios.

Nivel de riesgo III:

Ecocardiograma: Aneurismas pequefios a moderados (3 a 6 mm de didmetro).
Tratamiento: ASA como antiagregante plaquetario hasta que regresen
completamente los aneurismas.

Seguimiento: Prueba de esfuerzo con dobutamina cada 2 afios de los 8 a 10 afios
en adelante. No practicar deportes de contacto (por el ASA). Ecocardiograma
y electrocardiograma anual. Realizar cateterismo si se encuentran anomalias en
la prueba de esfuerzo.

Nivel de riesgo IV:

Ecocardiograma: Aneurismas mayores de 6 mm o aneurismas complejos sin
obstruccién.

Tratamiento: ASA por largo tiempo con warfarina o heparina.

Seguimiento: Ecostrés con dobutamina anual. Electrocardiograma y ecocar-
diograma semestral. Cateterismo 6 a 12 meses después de la enfermedad
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aguda, repetir en caso de dudas en los exdmenes de control. Control de riesgo
arteriosclerdtico y planificacién en mujeres en edad reproductiva de acuerdo
al caso.

Nivel de riesgo V:

Ecocardiograma: Aneurismas con oclusién documentada en angiografia.
Tratamiento: similar a IV adicionando betabloqueadores.

Seguimiento: Similar a IV siendo muy importante el cateterismo para definir
necesidad de terapia trombolitica, cateterismo intervencionista o cirugia
coronaria.
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Alberto Manzanera MD, Alberto Guerra, MD

INTRODUCCION

La miocarditis sigue siendo una enfermedad enigmatica convirtiéndose en uno
de los retos diagndsticos y terapéuticos en cardiologia. James en su publicacién
(N Engl ] Med 1983; 308: 40) acertadamente la describe como el equivalente
médico a lo que Churchill se referia diciendo “una adivinanza envuelta en un
misterio, dentro de un enigma”.

Todo lo relacionado con este tema es motivo de controversia. No hay criterios
confiables para el diagndstico, la historia natural estd pobremente definida,
indicaciones claras para el manejo con inmunosupresores no existen. No ha
habido avances significativos en cuanto al diagndstico y tratamiento de estos
pacientes. Su relacién con la miocardiopatfa dilatada es atin mds integrante y
esto refuerza su importancia dado que ésta es una de las principales causas de
morbimortalidad de origen cardiovascular después de la enfermedad coronaria
y la hipertensidn arterial.

DEFINICION

La miocarditis es un proceso inflamatorio del musculo cardiaco, que puede
ser desencadenado por multiples causas, entre ellas los agentes infecciosos,
entre los cuales sin lugar a dudas los virus juegan un papel primordial. No
nos ocuparemos de las otras causas que aparentemente tienen una incidencia
mucho menor.

La miocarditis no tiene un sindrome clinico que sea patognomdnico lo cual
es un factor importante para explicar las dificultades que se tienen al definir la
enfermedad. Los exdmenes paraclinicos rara vez permiten llegar a un diagndstico
definido, aun en presencia de cuadros clinicos muy sugestivos de etiologia viral
como son la ICC de inicio agudo o subagudo, el patrén de deterioro progresivo
o las recurrencias asociadas a cuadros febriles con sintomas generales.
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Por ello se ha recurrido al estudio histolégico por medio de la biopsia
endomiocardica. A pesar de esto no habia acuerdo entre los patdlogos, lo
que motivé una reunién de expertos en Dallas en 1987 donde se postularon
criterios escritos para el diagndstico. Alli se establece que debe haber infiltrados
inflamatorios junto con necrosis y/o degeneracién de los miocitos adyacentes,
cambios que no sean tipicos del dafio isquémico causado por enfermedad
coronaria.

Lo desalentador de esta definicién entre otras cosas es la pobre correlacién
entre la clinica y el diagnéstico histopatolégico. El porcentaje de pacientes
que tienen biopsia positiva teniendo un cuadro clinico muy sugestivo de
miocarditis es inferior al 30% y ademas si se estudian pacientes con diagndstico
de miocardiopatia dilatada, un 63% de ellos llena criterios histolégicos para
miocarditis.

Existen otras definiciones (Fenoglio, et al. New Engl ] Med 1983; 308: 12-8)
que son clinicamente mads utiles. Las dividen en aguda, rdpidamente progresiva
y croénica, con base en estrictos criterios histolégicos y que se correlaciona bien
con prondstico y la respuesta a la terapia.

INCIDENCIA

La miocarditis es poco frecuente en nifos, con una incidencia de 0,3% de
pacientes vistos en ambientes hospitalarios, pero debe tenerse en cuenta que
gran proporcién de los casos pueden ser subclinicos. En autopsias se observa
una incidencia mayor que oscila entre 1,15 a 6,8%. En biopsias realizadas
en pacientes con disfuncién ventricular o con arritmias inexplicadas se ha
encontrado evidencia de infiltrados linfocitarios intersticiales sugestivos de
miocarditis en un alto porcentaje. Incluso pueden encontrarse infiltrados
inflamatorios menores en un 5% de corazones “sanos”.

EPIDEMIOLOGIA

La miocarditis es generalmente una enfermedad esporadica aunque se presentan
epidemias especialmente con coxsackievirus B. Los virus cardiotrépicos en
general y los antivirus en particular son patdgenos comunes para el hombre.
Hasta un 50% de las infecciones son subclinicas. El compromiso cardiaco
clinicamente evidente en una infeccién viral por coxsackievirus puede ser
tan solo del 5-12%. La mayoria de los adultos tiene titulos de anticuerpos
protectivos. Los serotipos mds virulentos son el 3 el 4 (Coxsackievirus). Otros
virus menos frecuentes son los de la rubéola que puede causar miocarditis fatal
en recién nacidos, el de herpes y la varicela.
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PATOGENESIS

La miocarditis viral se cree que comienza con la infeccién de los miocitos por
un virus cardiotrépico, llevando a lisis celular, y desencadenando una respuesta
inmune humoral y celular. La evolucién del dafio miocardico ocurre en dos fases:
fase aguda en la cual hay invasion y replicacién viral con lisis de miocitos.

Entre 24 y 72 hrs después de la infeccién hay una viremia que tiene su
pico a las 72-96 hrs, poco después los titulos virales declinan y a los 7-10 dias
esencialmente no se encuentran organismos. A medida que los titulos declinan
las concentraciones de anticuerpos neutralizantes aumentan implicando un
papel activo en la desaparicién del virus. Luego hay una fase crdnica en la cual
el miocardio es infiltrado por células inflamatorias y hay activacién del sistema
inmune. Los linfocitos T causan la aparicién de neoantigenos que son blanco
de una respuesta autoinmune.

Entre los antigenos que se han escrito figuran el sarcolema contra el cual
se han demostrado anticuerpos fijadores de complemento (se han evidenciado
epitopes en la superficie del sarcolema que comparten propiedades antigénicas
con virus coxsackie B, lo cual sugiere un mimetismo antigénico como el
mecanismo implicado), proteinas mitocondriales como el translocador de
nucleétidos ( los anticuerpos contra este translocador causan interferencia
con el metabolismo energético, probablemente por reactividad cruzada con
los canales de calcio), componentes fibrilares como la miosina y la actina,
los receptores betaadrenérgicos, y otros componentes de la matriz como la
desmina, vicentina , coldgeno, fibronectina, etc. Puede ser que la presencia de
autoanticuerpos sea el resultado del dafio miocdrdico y no la causa de él.

Ademas de los mecanismos de dafio directo del miocito por el virus y de la
induccién de mecanismos autoinmunes que perpetdan el dafio miocéardico, se
ha postulado otro mecanismo: dafio a nivel de la microcirculacién semejante
al dafio por isquemia y repercusién. Los enterovirus pueden infectar las células
endoteliales y causar espasmo arteriolar el cual resulta en ciclos repetitivos de
obstruccién y repercusion, lo cual conlleva a disolucién de la matriz miocérdica
y a pérdida focal difusa de masa miocdrdica. Esto a su vez resulta en desarreglo
miofibrilar, dilatacién cardiaca e hipertrofia de los miocitos restantes, agotando
los mecanismos compensatorios bioquimicos y mecanismos y culminando en
falla miocérdica. El dafio asi producido tiene distribucién en parches semejante
al que se presenta en las miocarditis, y en estudios experimentales se han
logrado prevenir con la administracién de verapamil.

Las alteraciones vasculares causadas por los procesos inmunes pueden ser
una causa importante de dafilo miocardico indirecto. La interaccién de linfocitos
T ayudadores con neoantigenos resulta en la activacién de estos linfocitos con

Seccién I 249

booksmedicos.org



Cardiologia pediatrica practica

la subsecuente produccién de linfokinas como el interferdn, factor de necrosis
tisular alfa, interleukina-1. El factor de necrosis tisular aumenta la expresién
de moléculas del CMH clase II en las células endoteliales, y los otros estimulan
la expresiéon de moléculas de adhesién en la superficie de ésta; las células
endoteliales interactian con receptores de monolitos y neutréfilos circulantes
que lesionan el endotelio, ademds que de por si éste puede ser dafiado por la
alta concentracién de linfokinas o por los mismo linfocitos T.
Las linfokinas en reacciones inflamatorias pueden causar una respuesta

cronotrdpica negativa directa.

PRESENTACION CLINICA

La sintomatologia varia mucho dependiendo de factores del huésped
como edad, sexo y estado de inmunocompetencia. La miocarditis puede ser
clinicamente silenciosa o puede resultar en una enfermedad fulminante y
rapidamente fatal. Puede presentarse inicialmente como una enfermedad
sistemdtica con sintomatologia viral (la historia de cuadro viral reciente se
obtiene frecuentemente, pero debe tenerse en cuenta que hasta un 40% de
pacientes con enfermedades virales comunes tienen anormalidades en el EKG)
y posteriormente aparecer las manifestaciones cardiacas. Puede haber signos de
falla cardfaca o arritmias.

DIAGNOSTICO

La frecuencia del diagnéstico de miocarditis depende de la sospecha clinica y
de los criterios diagnésticos utilizados. Los test que pueden ayudar a definir o
delinear este proceso patoldgico pueden dividirse en los siguientes grupos:

a. Marcadores inespecificos de enfermedad sistémica, por ejemplo

leucocitosis, VSG, etc.
b. Evidencia de compromiso miocérdico, como cambios en el ECG.

c.  Documentacién de disfunciéon ventricular izquierda generalmente
por métodos no invasivos.

d. Identificacién del agente causal, directa o indirectamente.

e. Demostracién de mecanismos inmunes anormales, celulares o
humorales.

f.  Evidencia de inflamacién miocérdica, directamente con biopsia o
indirectamente con is6topos.

Aunque no hay pardmetros clinicos establecidos que permitan hacer el
diagndstico de miocarditis, éste debe sospecharse en pacientes con falla cardfaca
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de inicio agudo o arritmias inexplicadas con o sin historia de enfermedad viral
reciente.

ECG: se han descrito cuatro patrones electrocardiograficos principales los
cuales pueden tener implicacién pronostica: bloqueo AV completo, trastorno
de conduccién intraventricular, arritmias ventriculares o supraventriculares y
patroén de pseudoinfarto.

En pacientes con sintomas de corta evolucién se encuentra mas bloqueo AV
y trastorno de repolarizacién, mientras que en pacientes son sintomas crénicos
se encuentra mdas crecimiento auricular, fibrilacién auricular, bloqueo de rama
izquierda e hipertrofia ventricular izquierda. Los QRS anormales se asocian con
defuncién ventricular severa y se correlacionan con mayor dafio histoldgico.

El patrén de pseudoinfarto (Q anormales con isquemia subepicardica) frecu-
entemente indica un curso rédpidamente progresivo y fatal.

RX: los hallazgos radiolégicos dependen del compromiso miocardico pero casi
en ningun caso son diagnosticos o patognomonicos de miocarditis. Puede haber
cardiomegalia, signos de congestién pulmonar hasta edema franco.

Ecocardiograma: ayuda a definir y a descartar defectos estructurales cardiacos
y es muy importante en la valoracién de la funcién miocdrdica. Los pardmetros
mas usados son indices de contractilidad de ventriculo izquierdo como la
fraccién de eyeccién (FE), la fraccién de acortamiento (FAc), los volimenes
de fin de sistole y de fin de didstole. Es fundamental para el Dx inicial como
para el seguimiento seriado de estos pacientes.

Medicina nuclear: se han usado escintigrafias con Gallium-67 o Indium-

111 y se ha demostrado captaci6n irregular del isétopo demostrandose dreas
de hipoperfusién que corresponden a dreas de compromiso inflamatorio.
Recientemente se han empleado anticuerpos monoclonales preparados contra
la cadena pesada de la miosina, los cuales se pueden marcar radioisétopos,
dando una especialidad del 52% y una sensibilidad del 100%. Estos anticuerpos
detectan dreas de dafio de miocitos donde han sido expuestas proteinas
eminentemente intracelulares.

Cultivos virales y niveles de anticuerpos: son de valor diagnéstico limitado
excepto en casos de epidemias. El aislamiento del virus o la comprobacién de

titulos crecientes de anticuerpos sugieren una relacién de causa efecto pero no
es definitivo.
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BIOPSIA ENDOMIOCARDICA

Descrita por Sakakibara y Konno en 1962. Sélo en los ultimos afios se ha
reconocido su utilidad clinica en la evaluacién de pacientes con miocarditis y
ha llegado a convertirse en el “Gold Standard.”

En un intento por dar alguna uniformidad en la interpretacién de la
miocarditis, un grupo de patélogos ha postulado una definicién y clasificacién
histopatolégica conocida como la clasificacién de Dallas. La descripcién
histolégica debe incluir informacién acerca de la extensién y distribucién del
infiltrado y del tipo celular predominante. Cuando el infiltrado inflamatorio
es escaso y el dafio a los miocitos no es evidente a la microscopia de luz,
debe utilizarse el término de miocarditis limite (borderline miocarditis). Las
biopsias subsiguientes permiten la categorizacién en activa (persistente), en
resolucién (cicatrizacién) o resuelta (cicatrizada). Hay varios problemas con
la clasificacién de Dallas y con otras definiciones histopatoldgicas. El primero
es la variabilidad entre observadores o diferencias en la interpretacién. Por
ejemplo, hay células intersticiales miocdrdicas que pueden ser confundidas con
linfocitos, ademds la presencia de éstos no necesariamente indica un proceso
inflamatorio como ocurre en las leucemias linfociticas cuando hay infiltracién
miocédrdica. Los artefactos de fijacién como las bandas de contraccién pueden
ser mal interpretadas como dafio de los miocitos. En un estudio reciente (Shanes
JG, et al. Circulation 1987; 75: 401) siete patdlogos altamente entrenados en la
interpretacién de biopsias analizaron los mismos 16 especimenes. Uno de ellos
pensé que ninguna de las biopsias mostraba evidencia de miocarditis mientras
que otro reportd hallazgos definitivos de miocarditis en un 38% y posible
miocarditis en un 6%. El segundo es que una miocarditis en un paciente, en un
centro o en una publicacién no es igual a la miocarditis en otro. El tercero es
que por ser un proceso focal o en parches, la biopsia puede no detectarlo (error
de muestreo). No se sabe con certeza cudl es la sensibilidad de la biopsia.

Aun cuando 10 especimenes de biopsia son analizados, la frecuencia de
falsos negativos es hasta del 45%, lo cual deja dos conclusiones importantes:
primero que una biopsia negativa no descarta miocarditis, y segundo que se
necesitan otros métodos diagndsticos para demostrar inflamacién o activacién
inmunolégica. No hay diferencias en resultados cuando la muestra es tomada
del ventriculo derecho comparado con biopsias del ventriculo izquierdo.
Dado que el grado de cambios histolégicos no se correlaciona bien con el
grado de disfuncién ventricular es mejor indicador clinico que los cambios
morfoldgicos.
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BIOLOGIA MOLECULAR

Con estas técnicas se ha intentado demostrar la presencia del virus o de los
cambios autoinmunes que este genera.

Hibridizacién in situ: permite detectar el genoma viral en tejido miocérdico.
Se usa una secuencia de DNA complementaria (cDNA) que se prepara con
base en el RNA conocido del virus.

El cDN A (marcado con un radiois6topo) se va a fij ar en forma complementaria
al genoma viral que se encuentra presente en el tejido.

REACCION EN CADENA DE LA POLIMERASA

Puede identificar fragmentos muy pequeiios del genoma viral usando secuencias
de cDNA que se unen en forma complementaria al RNA viral y que por varios
ciclos se repite, permitiendo la deteccién de muy pocas copias del genoma
viral.

En los estudios reportados se han encontrado el genoma de enterovirus
en un 25%-50% de los casos, lo cual no significa que sean coxsackievirus
ya que la prueba que se usa no es especifica. La demostracién del virus en
el tejido cardfaco humano ha creado mds interrogantes acerca de la relacién
causal del virus en términos de disfuncién miocardica, del significado de la
respuesta inmune aguda, y de la terapia mds apropiada para estos pacientes. La
interaccién entre el virus y la célula huésped para la produccién de la lesién
miocdrdica es muy compleja, intervienen factores como receptores virales de
las células huésped, el grado de diferenciacién de la misma, la eficiencia de
la transcripcién viral y los eventos postranslacionales. Una duda importante
es la persistencia de los virus en un mecanismo que interviene en el dafio y
disfuncién miocardica progresivos. El virus puede permanecer como particula
defectiva 0 como mutante antigénico, los cuales pueden o no ser reconocidos
por el sistema inmune.

La demostracién del genoma viral en el tejido miocardico no necesariamente
implica que el virus sea el causante del dafio o que haya una infeccién activa.

En otros estudios se ha encontrado genoma viral en bajos porcentajes
de pacientes con sospecha de miocarditis o miocardiopatia dilatada, e igual
porcentaje en pacientes control. No es claro cémo el virus puede causar lesién
tisular en presencia de anticuerpos neutralizantes que al igual que para el polio
pueden ser protectivos durante toda la vida. Es posible que haya reinfeccién
por un virus y que éste escape la deteccién por el sistema inmune, o que haya
pequeiios cambios antigénicos en virus, o que la infeccién sea por serotipos
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muy poco comunes para los cuales no se tienen anticuerpos protectivos. Hay
69 enterovirus clasificados que infectan al hombre.

INMUNOLOGIA
Autoanticuerpos

Varios estudios han demostrado la presencia de autoanticuerpos contra
proteinas cardiacas en pacientes con miocarditis, por ejemplo anticuerpos
contra el translocador de adenina nucledtido en la membrana mitocondrial
interna, anticuerpos contra los canales de calcio, contra los receptores B,
contra proteinas tubulares, etc. Ademds se han demostrado recientemente
anticuerpos contra la cadena pesada de la miosina. En estudios experimentales
animales se logra reproducir un dafio similar al de la miocarditis al inmunizar
ratones con miosina. En humanos se han demostrado anticuerpos contra la
cadena pesada de la miosina en un alto porcentaje de pacientes con miocarditis
aguda, miocarditis crénica y cardiomiopatia dilatada.

Mecanismos posibles para la formacién de estos anticuerpos es la similitud
molecular: hay regiones de alta homologia entre el genoma del virus coxsackie
B3 y la miosina del musculo cardiaco de conejos; la exposicién de antigenos
“secuestrados” al sistema inmune en curso de la miocarditis.

MoLECULAS DEL COMPLEJO MAYOR DE HISTOCOMPATIBI-

upAp (CMH)

Las moléculas del CMH juegan un papel importante al presentar antigenos,
como virus al sistema inmune. Los linfocitos T reconocen estos antigenos sélo
en presencia de moléculas de su propio CMH.

Las moléculas de clase I estdn presentes casi en todas las células nucleadas,
y en asociacién con antigenos virales son blanco de linfocitos T citotdxicos
(CD8+) sensibilizados. Las moléculas de clase II se expresan principalmente
en macréfagos y linfocitos B y en presencia de antigenos causan la activacién
de linfocitos T ayudadores (CD4+). La expresién aumentada de estos
antigenos del CMH se ha demostrado en tejidos humanos que sufren procesos
autoinmunes, como en rechazo a trasplantes, enfermedades virales y otros
procesos inflamatorios.

Los miocitos cardiacos humanos tanto de fetos como de adultos expresan
bajos niveles de antigenos del CMH clase I (regiones HLA A,B y C) y no
expresan niveles detectables de Ags clase II (HLA DP; DQ y DR). En pacientes
con miocarditis se ha documentado expresiéon anormalmente alta de estos
antigenos tanto de clase I como de clase II en la superficie de los miocitos y en
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el intersticio (principalmente la microvasculatura). Las implicaciones clinicas
de estos hallazgos no son claras, pero pueden usarse como un método mas
sensitivo para identificar pacientes que han desarrollado una miocardiopatia
con componente inmune y quizds en el futuro identificar qué pacientes se
beneficiarian del tratamiento con inmunosupresores.

TRATAMIENTO

El desconocimiento de una etiologia y patogénesis definidas y la historia natural
impredecible, asi como la necesidad de besarse en criterios histolégicos han
impedido el desarrollo de una terapia efectiva para la miocarditis.

El tratamiento de la miocarditis es reposo y medidas de soporte. El ejercicio
y la hipoxia intensifican el daflo miocdrdico en animales de experimentacion.
La insuficiencia cardiaca debe tratarse con diuréticos, inhibidores de la ECA
(enzima convertidora de angiotensina) y posiblemente con digoxina.

Hay estudios que sugieren que el uso de de captopril puede tener un efecto
benéfico importante retardando el deterioro de la funcién miocédrdica. Debe
tenerse en cuenta que el miocardio en la fase aguda de la miocarditis es mads
sensible a los efectos toxicos de los digitdlicos. Las arritmias deben recibir
tratamiento convencional.

Los corticoides pueden aumentar la replicacién viral y la necrosis tisular
cuando se dan temprano en el curso de la miocarditis aguda, pero pueden ser
seguros en etapas mds tardias.

La idea inicial del tratamiento con inmunosupresores fue debida al hallazgo
de cambios histolégicos similares a los observados en rechazo a trasplante.
Después del reporte inicial (Mason J'* et al. Am] Cardiol 1980; 45: 1037) en
el cual se sugerfa que el tratamiento con corticoides o corticoides + azotioprina
posiblemente reducia la inflamacién miocdrdica y mejoraba el prondstico
clinico, se han publicado estudios muy discrepantes que varian entre no
respuestas (0%) hasta 80% de mejoria.

El uso de inmunosupresores durante o inmediatamente después del
periodo virémico puede ser adverso en términos del curso y severidad de la
enfermedad.

No hay estudios controlados que prueben la eficacia de los agentes
inmunosupresores en pacientes con miocarditis. Hay més reportes sobre
pacientes con miocardiopatia dilatada que se cree sea una fase mds avanzada
del dafio inflamatorio sobre miocardio. También en estos pacientes los
resultados son confusos, razén por la cual se diseiié un estudio multicéntrico
que actualmente se conduce tratando de determinar si el tratamiento con
corticoides o corticoides + ciclosporina tiene algin efecto sobre la mejoria de
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la funcién miocdrdica y si de algin modo modifica o no el prondstico. No hay
relacién entre la mejoria histolégica después de inmunosupresores y la mejoria
de la funcién ventricular; la mejoria temprana de la fraccién de eyeccién del VI
quiza sea el mejor marcador de buen prondstico.

Otras modalidades de tratamiento incluyen el uso de Y-Globulina. En un
estudio reciente 21 pacientes recibieron tratamiento con Y-globulina a dosis
de 2 gr/kg IV en 24 hrs ademads de terapia anticongestiva. Se observé que los
pacientes que recibieron Y-globulina tenfan mdas probabilidad de recuperar la
funcién sistdlica del VI y a un afio de seguimiento la probabilidad de sobrevida
era también mayor.

Se ha intentado reducir el dafio miocdrdico con anticuerpos monoclonales
dirigidos contra las proteinas de adhesion que interactdan y sirven de receptores
para linfocitos T citotdxicos y ayudadores que son los responsables del dafio
tisular.

RECOMENDACIONES

Las dos preguntas importantes que surgen con relacién al manejo préctico de
la miocarditis son:

1. 1A qué pacientes con falla cardiaca y disfuncién ventricular inexplicada se
les debe practicar biopsia?

2. ;Deben tratarse con inmunosupresores los pacientes con evidencia
histolégica de miocarditis?

La respuesta a la primera pregunta depende de qué tan realmente
“inexplicada” sea la falla cardiaca.

Por tanto una busqueda exhaustiva de etiologias frecuentes debe hacerse
excluyendo hipertensién arterial, enfermedad valvular o isquémica, trastornos
metabolicos, etc. Los pacientes deben biopsiarse si la documentacién de un
proceso inflamatorio miocérdico puede influenciar seriamente las opciones
terapéuticas.

La decision si tratar estos pacientes con inmunosupresores depende de las
circunstancias clinicas como la severidad del dafio miocdrdico y la respuesta al
tratamiento convencional. Debe tenerse en cuenta la reilacién riesgo/beneficio
o sea los potenciales efectos adversos de la terapia inmunosupresora. En
pacientes criticamente enfermos que no responden a manejo convencional, el
tratamiento con inmunosupresores puede ser justificable. En realidad, dadas las
deficiencias de la biopsia, se puede considerar atn el uso de este tratamiento en
pacientes criticos con un cuadro clinico caracteristico de miocarditis sin tener
confirmacién histoldgica.
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CON HIPERTENSION
PULMONAR

Claudia M. Stapper, MD

La hipertensién pulmonar en la infancia es una complicacidn, relativamente
frecuente, de las cardiopatias congénitas que generan incremento en el flujo
pulmonar y que no han sido corregidas oportunamente y, con menor frecuencia,
de lesiones obstructivas a nivel de la auricula o el ventriculo izquierdo. El
incremento progresivo en la resistencia vascular pulmonar favorece el desarrollo
de insuficiencia ventricular derecha e incrementa el riesgo de muerte stbita.

En nuestro medio, las causas mds usuales de hipertensién pulmonar en
nifios contintan siendo las comunicaciones interventriculares, canales
auriculoventriculares completos y D-transposicién de grandes arterias no
corregidas oportunamente; con menor frecuencia encontramos causas
pulmonares como secuelas de displasia broncopulmonar y/o sindrome de
apnea-hipopnea del suefio.

DEFINICION Y CLASIFICACION

La hipertensién pulmonar (HTP) se define como la presencia de una presién
media en la arteria pulmonar mayor de 25 mmHg en reposo o mayor de
30 mmHg durante el ejercicio. En nuestro medio consideramos HTP a la
presencia de una presién sistélica ventricular derecha, equivalente a la presién
sistolica pulmonar, igual o superior a 40 mmHg, estimada por ecocardiograma
transtordcico. Desde 1998, se propuso una clasificacién de la HTP basada en
datos clinicos y en 2003 en el III Congreso mundial sobre la HTP celebrado en
Venecia (Italia), se estableci6 la siguiente clasificacion:

1. Hipertensién pulmonar:

- Idiopatica

+  Familiar

*  Asociada a:

+  Enfermedad del tejido conectivo
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+ Cortocircuitos sistémico-pulmonares congénitos
- Hipertension portal
+  Infeccién por VIH
+  Farmacos y toxinas
+  Otros: enfermedades de la tiroides, depdsito de glucégeno:
* Asociada con afeccién venosa o capilar significativa
+  Enfermedad veno-oclusiva pulmonar
+  Hemangiomatosis capilar pulmonar
- Hipertensién pulmonar persistente del recién nacido
2. Hipertension pulmonar asociada a enfermedades del corazén izquierdo:
+ Anormalidad de la auricula o el ventriculo izquierdo
- Enfermedad valvular mitral o adrtica
3. Hipertensién pulmonar asociada con enfermedades respiratorias
pulmonares y/o hipoxia:
- Enfermedad pulmonar obstructiva crénica
+  Enfermedad pulmonar intersticial
+  Apnea del suefio
+  Enfermedad de hipoventilacién alveolar
+  Exposicion crénica a altitud elevada
+  Anormalidades del desarrollo
4. Hipertensién pulmonar debida a enfermedad trombédtica y/o embdlica:
+ Obstruccién proximal de las arterias pulmonares
+  Obstruccidn distal de las arterias pulmonares
+ Embolia pulmonar no trombdtica (tumor, pardsitos o material
extrafio)
5. Misceldnea
+  Sarcoidosis, histiocitosis X, linfangiomatosis, compresién de los vasos
pulmonares por adenopatia, tumor, mediastinitis fibrosa.

MECANISMOS

El aumento de la resistencia vascular pulmonar estd relacionado con diversos
mecanismos tales como la vasoconstriccién, el remodelado obstructivo de la
pared de los vasos pulmonares, la inflamacién y la trombosis.

Nos centraremos en las causas cardiovasculares de hipertensién pulmonar
en la infancia. En primer lugar, se encuentran los cortocircuitos de izquierda a
derecha no corregidos oportunamente que inducen hiperflujo pulmonar inicial
con cambios histolégicos progresivos a nivel de las arteriolas pulmonares que
conducen a incremento de la resistencia vascular pulmonar a niveles superiores
a la presion sistémica y finalmente cortocircuito de derecha a izquierda a través
del defecto estructural, estado denominado sindrome de Eisenmenger.
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Este sindrome puede deberse a defectos simples como la comunicacién
interventricular (10% de los mayores de 2 afios no corregidos), el ductus
arterioso persistente y en pocos casos a la comunicacién interauricular (4-6%
de los mayores de 10 afios no corregidos); en defectos complejos como el canal
auriculoventricular completo, el truncus arterioso o la D-transposicién de grandes
arterias, el desarrollo de hipertensién pulmonar es temprano y superior al 50% de
los casos en el primer aiio de vida, de ahi la necesidad de realizar un diagndstico
y tratamiento tempranos.

Con menor frecuencia se presenta HTP asociada a cardiopatias que inducen
obstruccién a nivel de la auricula y/o el ventriculo izquierdo; entre ellas tenemos
la estenosis de las venas pulmonares, el cortriatrial, el anillo supravalvular
mitral o las diversas formas de estenosis mitral, estenosis subadrtica, estenosis
valvular o supravalvular adrtica y la coartacién adrtica severa; en la mayoria
de estos pacientes, se obtiene una reduccién progresiva de la HTP una vez
liberada la obstruccidn, siempre y cuando se haga oportunamente.

En general, se acepta que los pacientes que desarrollan HTP presenten
predisposicién genética evidenciada por mutaciones del gen BMPR2 (receptor
2 de la proteina morfogenética 6sea) encontrada en la mayoria de los casos de
HTP familiar o en el gen ALK-1 (receptor en la cinasa 1 analoga al receptor de
la activina) en casos de HTP asociada con alteraciones vasculares sistémicas; y
polimorfismos en los genes transportadores de la serotonina, de la éxido nitrico
sintetasa o de la carbamilfosfato sintetasa. Frente a la presencia de factores
de riesgo como las cardiopatias que inducen aumento del flujo sanguineo
pulmonar, se produce un dafio vascular pulmonar que genera disfuncién
endotelial, cambios en la matriz celular, activacién plaquetaria y de células
inflamatorias junto con disfuncién de las células musculares lisas. Lo anterior
favorece el fendmeno vasoconstriccién, trombosis, proliferacién e inflamacién
que conlleva al desarrollo y progresién de la enfermedad vascular pulmonar
hipertensiva.

CUADRO CLINICO

Debe sospecharse la presencia de HTP en los pacientes que presenten disnea
progresiva, disminucién de la clase funcional, aparicién de cianosis o dolor
toracico con el ejercicio o sincope inducido por esfuerzo fisico. En casos avanzados
pueden presentarse sintomas, incluso en reposo. En el examen fisico, se puede
encontrar precordio hiperdindmico con punto de maximo impulso a nivel del
borde esternal izquierdo; existe un aumento del componente pulmonar del
segundo ruido, un soplo pansistdlico de regurgitacién tricuspidea y/o un soplo
diastdlico de insuficiencia pulmonar; en casos de HTP severa con insuficiencia
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ventricular derecha se encuentra ingurgitacién yugular, hepatomegalia, edema
periférico, cianosis e hipocratismo digital.

En el 2004, Barst, et al, y Hoeper, et al propusieron una clasificacién de la clase
funcional para los pacientes con HTP que ha demostrado ser de gran utilidad
en el seguimiento de estos pacientes, por lo cual se menciona a continuacién:

+  Clase funcional I: pacientes con HTP que no presentan limitacién
de la actividad fisica normal; la actividad fisica normal no causa un
aumento de la disnea, fatiga, dolor tordcico o presincope.

+  Clase funcional II: pacientes con HTP que presentan una limitacién
leve de la actividad fisica. No sienten malestar en reposo, pero la
actividad fisica normal provoca aumento de la disnea, fatiga, dolor
toracico o presincope.

+ Clase funcional III: pacientes con HTP que presentan una marcada
limitacién de la actividad fisica. No sienten malestar en reposo,
pero la minima actividad fisica provoca un aumento de la disnea,
cansancio, dolor torécico o presincope.

+  Clase funcional IV: pacientes con HTP incapaces de desarrollar
cualquier actividad fisica y que pueden presentar signos de
insuficiencia ventricular derecha en reposo. También la disnea y el
cansancio pueden estar presentes en reposo y los sintomas aumentan
con la minima actividad fisica.

DIAGNOSTICO

Ante la sospecha clinica de HTP debe realizarse una evaluacién integral
por cardiologia que incluya radiograffa de tdrax, electrocardiograma y
ecocardiograma; exdmenes no invasivos que permitirdn descartar o comprobar
la presencia de defecto estructural intra o extracardiaco, determinar si existe
o no HTP y clasificarla de acuerdo a su severidad para orientar su manejo. Si
se encuentra cardiopatia congénita y signos de HTP importante, junto con
desaturacién basal y signos radioldgicos de HIT estd indicada la realizacién
de cateterismo cardfaco y pruebas de vasorreactividad con oxigeno y/o éxido
nitrico para determinar si el paciente es quirtrgico o no. En los casos en los
que los estudios no invasivos descartaron la presencia de cardiopatia como
causa de la HTP se debe realizar valoracién integral por neumologia, la cual
debe complementarse, en la medida de lo necesario, con pruebas de funcién
pulmonar, gasimetria arterial, gamagrafia de ventilacién/perfusién y/o TAC de
térax de alta resolucién. En aquellos casos en los que se sospeche la presencia
de sindrome de apnea-hipopnea del suefio, debera realizarse polisomnografia.
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Si a pesar de estos estudios no se ha logrado determinar la causa de la HTP
es necesario realizar estudios inmunolégicos, prueba de VIH y ecografia
abdominal. Finalmente, se realizard estudio hemodindmico con pruebas de
vasorreactividad con oxigeno, 6xido nitrico, adenosina o prostaciclina, para
definir severidad y prondstico. Los pacientes con elevacién significativa de la
presién auricular derecha y de la presién pulmonar media, con gasto cardiaco y
saturacion venosa central reducidos, generalmente presentan HTP idiopdtica
y tienen el peor prondstico.

La biopsia pulmonar no forma parte de la evaluacién diagndstica habitual
de los pacientes con HT{j sin embargo, se recomienda su realizacién cuando
se requiere confirmacién histolégica para establecer el diagndstico de vasculitis
pulmonar activa, enfermedad intersticial pulmonar, enfermedad venooclusiva
o hemangiomatosis capilar pulmonar cuando han fracasado los demas estudios
diagndsticos de menor riesgo para el paciente y hay un alto grado de sospecha
clinica.

TRATAMIENTO

En los pacientes portadores de cardiopatias congénitas de hiperflujo pulmonar,
cuyo estudio hemodindmico comprobd la presencia de HTP reactiva a oxigeno
y/o 6xido nitrico, se debe realizar la correccién quirtrgica que corresponda. Lo
mismo es aplicable a los portadores de lesiones obstructivas a nivel auricular o
ventricular izquierdo.

En aquellos pacientes cardi6patas en los que no se observa reduccién de
la presién pulmonar ante la administracién de agentes vasodilatadores estd
contraindicada la correccién quirdrgica del defecto, y deberdn continuar
en seguimiento clinico cardiolégico, manejandose con medidas generales y
medicamentos, de acuerdo a la sintomatologia que presenten.

Las medidas generales, encaminadas a reducir el efecto deletéreo de algunas
circunstancias incluyen: actividad fisica limitada, evitando realizarla después
de las comidas o en temperaturas extremas; evitar altitudes superiores a los
2.000 m sobre el nivel del mar, considerandose adecuado el uso de oxigeno
suplementario cuando se desplace o resida en ellas e igualmente cuando se viaje
en avién; inmunizacién anual contra influenza y vacunacién antineumocdcica;
evitar o interrumpir el embarazo; prevenir desarrollo de anemia y tratamiento
de poliglobulia sintomitica en pacientes con hematocrito mayor de 65%.

El tratamiento farmacoldgico incluye el uso de diuréticos, especialmente
furosemida y espironolactona, en los pacientes con insuficiencia cardiaca
derecha; los antiagregantes y anticoagulantes para mantener INR entre
1,5 a 2,5 estd indicado en los pacientes con HTP idiopatica o asociada con
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anorexigenos, pero la evidencia apoya su uso en los demds tipos de http, incluso
en los pacientes con sindrome de Eisenmenger en quienes existe mayor riesgo
de embolismo paraddjico pulmonar y trombosis venosa cerebral.

El uso de betametildigoxina, se recomienda en los pacientes con insuficiencia
cardiaca derecha o en aquellos casos en los que se presenta fibrilacién o aleteo
auricular para mantener una frecuencia ventricular adecuada.

Los agentes calcioantagonistas tienen su utilidad en pacientes con HTP
reactiva demostrada en el cateterismo cardiaco; los agentes mds usados son
la nifedipina y el diltiazem, en general la eleccién de uno u otro depende de
la frecuencia cardfaca del paciente, si existe tendencia a la bradicardia se
prefiere la nifedipina y si la tendencia es a la taquicardia se prefiere diltiazem;
se recomienda iniciar con dosis bajas e ir incrementdndolas progresivamente
hasta alcanzar la dosis méxima tolerada.

En varios ensayos clinicos no controlados se han comunicado los efectos
favorables de los inhibidores de la fosfodiesterasa tipo 5 como el sildenafil, en
pacientes con HTP; se han utilizado dosis entre 1 y 3 mg/kg/dia via oral 3 veces
al dfa, observindose mejorfa en la clase funcional y efectos secundarios leves
como cefalea, congestion nasal y alteraciones visuales. Se esperan los resultados
de un estudio randomizado, doble ciego y aleatorizado en nifios con HTP para
determinar su utilidad.

También se han utilizado los andlogos de la prostaciclina como el epoprostenol,
disponible para administracién endovenosa mediante infusién continua a través
de catéteres permanentes tunelizados; su mayor utilidad ha sido demostrada en
pacientes con HTP idiopdtica y en la HTP asociada a enfermedades del tejido
conectivo. Generalmente se inicial con dosis de 2 a 4 ng/kg/min y se incrementa
gradualmente dependiendo de los efectos secundarios; generalmente la dosis
que se debe alcanzar durante las primeras 2 a 4 semanas es de 10 al5 ng/kg/
min. La dosis dptima varia segliin cada paciente y en la mayoria de ellos oscila
entre 20 y 40 ng/kg/min. Los efectos adversos son muy comunes y entre ellos
se incluyen rubor, nduseas y célicos, dolor o malestar a nivel de la mandibula,
cabeza, espalda, piernas y pies. También se puede presentar infeccién local en el
sitio de implante del catéter, obstruccién del mismo y sepsis. Dado el alto costo
de este medicamento y la infraestructura considerable requerida para su uso,
existe poca experiencia de su uso en la poblacién pedidtrica.

El beraprost sédico es el primer andlogo de la prostaciclina, quimicamente
estable y oralmente activo, ha sido utilizado en pacientes con HTP idiopatica,
pero aun no existen suficientes estudios que recomienden su uso.

El iloprost inhalado, otro andlogo de la prostaciclina disponible para uso
intravenoso, oral e inhalado, por la corta duracién de su accién debe administrarse
6 a 12 veces por dia para obtener un efecto persistente con la administracién a
largo plazo.
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Otro grupo de agentes utilizados en el manejo de la HTP son los antagonistas
de los receptores de endotelina 1, entre ellos estan el bosentan oral que usado
en dosis entre 1 y 2 mg/kg/dia mejora la capacidad funcional y los pardmetros
hemodindmicos; sin embargo, produce incremento en las enzimas hepdticas en
un significativo nimero de pacientes por lo que se requiere monitorizarlas por
lo menos 1 vez por mes. Su uso se ha recomendado en pacientes con HTP en
clase funcional III y IV en Estados Unidos y Canada. Otros miembros de este
grupo son el sitaxsentdn y el ambrisentdn, pero ain se encuentran en estudio.
Por ultimo, la realizaciéon de procedimientos intervencionistas como la
atrioseptostomia con catéter baldn, buscando que la presencia de un defecto
a nivel auricular incremente el gasto sistémico e induzca la descompresién
de la auricula y el ventriculo derechos aliviando los signos y sintomas de
insuficiencia cardiaca, se ha utilizado en pacientes gravemente enfermos como
terapia paliativa y/o de puente para el transplante de pulmén en los casos en
que éste esté indicado. Actualmente es una de las opciones en pacientes con
clase funcional III y IV con sincope recurrente y/o falla cardiaca derecha que
no responden a los tratamientos médicos disponibles. Este procedimiento sélo
debe ser realizado en centros con amplia experiencia, puesto que la tasa de
mortalidad del procedimiento oscila entre el 5 y el 15% en las mejores manos.
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CON CRISIS DE HIPOXIA

Guillermo Palacio, MD

IMPORTANCIA

Es una caracteristica importante y dramatica de los pacientes con Tetralogia de
Fallot (T/F) y con otras cardiopatias ciandgenas. Son potencialmente peligrosos
puesto que pueden terminar en dafio cerebral o muerte. Su documentacién es
actualmente indicacién de intervencién (quirurgica o médica). Puede ser el
sintoma de presentacion.

DIAGNOSTICO

La sintomatologia puede no ser reconocida facilmente. Generalmente el
paciente es ciandtico y su cianosis aumenta, se tornan irritables sudorosos y
pélidos, la respiracion es rapida y laboriosa, luego progresa a hipotonia y pérdida
de conciencia, puede haber o no convulsiones. Son muy alarmantes para los
padres quienes no siempre lo asocian con enfermedad cardiovascular. Por tal
razdén puede hacerse un interrogatorio dirigido para detectar su presencia.

Son frecuentes entre los seis meses y los dos afios de edad, la mayoria dura
entre 15 y 60 minutos aunque puede ser de menor duracién o prolongarse por
horas. Ocurren con mas frecuencia en la mafana pero pueden ser precipitados
por llanto, ingesta de alimentos, ejercicio o por el clima cdlido o bafio con agua
caliente.

FISIOLOGIA DE SHUNTS DE DERECHA A IZQUIERDA

El mayor determinante del corto circuito de derecha a izquierda es la obstruccién
al flujo pulmonar, la cual puede ser a cualquier nivel. La mayoria de los pacientes
tienen hipoxemia aunque algunos pacientes pej con T/F “rosada” tienen corto
circuito bidireccional bien balanceado y no tienen mayor hipoxemia.
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Uno de los cambios fisioldgicos que usualmente aumenta la hipoxemia en
pacientes con shunts de derecha a izquierda es la vasodilatacién sistémica la
cual se puede presentar después del bafio con agua caliente por ejemplo después
de la administracién de drogas como sedante y en casos de fiebre o exantemas.
La vasodilatacién que ocurre durante el ejercicio es uno de los factores que
aumentan transitoriamente la hipoxemia y que pueden desencadenar crisis.

El aumento de la presién intratordcica puede afectar la magnitud del
cortocircuito de derecha a izquierda, ya que si la limitacién al flujo pulmonar
es severa, la pequeiia cantidad de sangre que pasa al circuito pulmonar de
baja presién puede ser aun mds disminuida si estas arterias pulmonares estd
rodeadas de alta presién como cuando ocurre durante el llanto, hiperpnea,
valsalva y ejercicio, enfermedades pulmonares (obstructivas o restrictivas) o
ventilacién mecdnica.

La taquicardia también puede aumentar el shunt de derecha a izquierda
por cambios en la severidad de la obstruccién, por disminucién en el volumen
intravascular o por cambios en la resistencia sistémica.

La volemia también influye en el shunt de derecha a izquierda la cual se
observa en caso de deshidratacién por diarrea y la mejoria con la infusién
de liquidos. El mecanismo es probablemente por cambios en los volumenes
ventriculares.

MECANISMOS

Se han propuesto dos mecanismos principales. Word en 1958 fue el primero que
postuld que estas crisis eran debidas a espasmos o colapsos del infundibulo porque
not6 que en el momento de la crisis el soplo tipico tendia a hacerse mds suave o
incluso desaparecia. Money en 1964 pudo documentar angiograficamente esta
teorfa y aun mds, demostré que los betabloqueadores eran ttiles para aliviar
esta estenosis infundibular. Se propuso que el aumento abrupto en la estenosis
infundibular produce una disminucién répida en el flujo pulmonar con corto
circuito masivo de derecha a izquierda e hipoxemia arterial. Esto produce
vasodilatacién sistémica, la cual agrava mds el cortocircuito de derecha a
izquierda. La caida subita en el p0,, junto con el desarrollo rdpido de acidosis
metabolica debido a la pobre oxigenacién tisular provoca hiperventilacién
por estimulacién del centro y de los quimiorreceptores. Si esto es efectivo el
resultado serd el barrido de C0, para compensar la cianosis metabdlica.

TRATAMIENTO

Las crisis hiperciandticas son una urgencia médica. Se debe tratar de calmar al
paciente durante el inicio de la crisis y ponerlo en posicién genupectoral.
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En niflos mayores se puede en cuclillas o si estd acostado flejarle caderas y
rodillas. Esta posicién aumenta las resistencias sistémicas por pinzamiento
de las arterias femorales, favoreciendo el flujo hacia el circuito pulmonar. En
ambiente hospitalario se puede administrar oxigeno pero si esto agita mds al
paciente debe retirarse. Si el episodio no parece irse resolviendo se debe aplicar
sulfato de morfina por via oral, nasal ( la mejor ), IM, SC o IV a dosis de

0,1 mg/kg la cual parece tener efecto relajante directo sobre el infundibulo
subpulmonar o quizd su efecto sea a nivel del sistema nervioso central. Es
importante que se pueda aplicar IM ya que muchos no tienen lineas IV y al
intentar canalizarla se puede intensificar la crisis. Cuando ya se tiene linea

IV se puede repetir la dosis o usar otras drogas como betabloqueadores o
vasoconstrictores. Dado que la acidosis se desarrolla répidamente se puede
administrar una dosis empirica de bicarbonato tan pronto se dispone de la via
IV. La administracién de liquidos o expansores plasmadticos mejoran el flujo
pulmonar por aumento en las resistencias sistémicas. En caso de que todas las
medidas anteriores sean fallidas se puede usar anestesia general y en ciertos
casos la cirugfa de emergencia (fistula sistémico-pulmonar) es necesaria.

Para la profilaxis de las crisis se ha usado propanolol a dosis de 1-4 mg/kg/
dia en tres o cuatro dosis. Su indicacién es en pacientes que no son candidatos
para correccién total pero en quienes una fistula resultaria en excesivo flujo
pulmonar.

COMPLICACIONES Y SECUELAS

Las principales son embolismo paradéjico més frecuente a cerebro, coronarias,
renales o mesenterio. La policitemia resultante de la hipoxia crénica puede
causar sintomas como letargia, cefalea, dolores articulares y anormalidades
neurolégicas. También se presentan casos de abscesos cerebrales frecuentemente
por anaerobios. La hipoxia crénica tiene efectos cardiacos directos sobre el
miocardio como disfuncién y fibrosis, cambios electrofisiolégicos y probablemente
aterosclerosis.

Otras secuelas se han descrito como glomerulomegalia que se puede asociar
a hematuria o proteinuria, y la osteartropatia hipertréfica que tiene significado
s6lo cosmético.
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Guillermo Palacio, MD

La tendencia actual de paliacién o correccién precoz de las cardiopatias
congénitas ha hecho disminuir la incidencia de los cuadros de hipoxemia o
cianosis crénica. No obstante, constituye un problema importante en lesiones
cuyos tiempos quirtrgicos intentan mantenerse o cuando no se han realizado
procedimientos terapéuticas por condicionantes sociales.

Al existir un contenido bajo de oxigeno arterial se produce una mayor
liberacién de eritropoyetina que conduce a un aumento importante del
hematocrito; éste es un mecanismo compensador buscando el aumento del
transporte y liberacién de oxigeno aunque si se alcanzan niveles muy altos
puede tener efectos paraddjicos.

Clinicamente, ademds de la coloracién caracteristica, se manifiesta por
intolerancia al esfuerzo al no poder compensarse el aumento de las demandas
de oxigeno con disnea, taquipnea e incluso acidosis metabdlica y acopaquias.

Como complicaciones pueden encontrarse accidentes cerebrovasculares,
mas frecuentes en menores de 2 afios, con signos neuroldgicos agudos y muy en
relacién con anomalias de los hematies por anemia relativa; abscesos cerebrales,
mads frecuentes en mayores de 2 afios con signos neuroldgicos agudos y subagudos
y cuya etiologia es la existencia de microinfartos posteriormente colonizados e
infectados y desarrollo intelectual alterado, avalados por bastantes estudios. Las
consecuencias para el postoperatorio por cirugia cardiaca se producen por:

Disfuncién renal

Se ha descrito hasta un 25% de incidencia de glomerulopatias con filtrado
glomerural disminuido con proteinuria e hiperuricemia.
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Anormalidades hemodinamicas

Se ha demostrado una disminucién del 45% en la densidad de los receptores
beta del ventriculo izquierdo, de un 30% de la actividad de la adenilciclasa
y mniveles altos de epinefrina circulante, que sugieren un aumento del tono
simpatico y una alteracién de la regulacién de los betarreceptores. Esto
explicaria la disminucién de la funcién ventricular y la menor respuesta a la
administracién de medicamentos inotrdpicos. Los pacientes pueden tener
una funcién aparentemente normal pero no tener una buena respuesta a las
medidas habituales o que la injuria posperfusion sea mds importante, o toleren
peor los tiempos de isquemia quirdrgicos.

Anormalidades de la hemostasia

Trombocitopenia y funcién plaquetaria anormal, prolongacién de los tiempos
de sangria, protrombina y tromboplastina y fibrindlisis anormal. Algunos
estudios analiticos deben ser efectuados con correcciones técnicas de acuerdo
con el hematocrito.

Los pacientes con cardiopatia ciandtica y policitemia secundaria
frecuentemente presentan anomalias en la coagulacién, encontrdndose entre
otras trombocitopenia, deficiencias en factores de coagulacién, fibrindlisis y
coagulacién vascular diseminada; y existen varios factores que intervienen en
las alteraciones de la coagulacién como la hiperviscosidad, fibrinélisis primaria
y la coagulacién vascular diseminada.

FISIOPATOLOGIA DE LAS ALTERACIONES HEMORRAGICAS
Policitemia

La eritrocitosis es considerada compensatoria cuando los niveles de
eritropoyetina vuelven a lo normal debido a un aumento suficiente de glébulos
rojos y concentracién de hemoglobina. Algunas veces se observa una respuesta
exagerada y esto se describe como eritrocitosis descompensada. El eritrocito
normal es una membrana flexible, y marcadamente deformable; cuando existe
deficiencia de hierro se produce un cambio en los glébulos rojos que los vuelve
relativamente rigidos y tienen tasas altas de multiplicacién. Estos glébulos
rojos reducen la capacidad de transportar oxigeno, como resultado de una
reduccién en la concentracién de hemoglobina corpuscular. Se ha calculado
que la viscosidad de toda la sangre con un hematocrito de 70% serd 10 a 100
veces mds alta si los glébulos rojos fueran rigidos y no particulas que se pueden
deformar, por lo tanto una deficiencia en hierro y policitemia pueden afectar
seriamente la perfusién tisular debido a la viscosidad aumentada.
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Trombocitopenia

Estas alteraciones aparentemente estdn inversamente relacionadas con el grado
de policitemia que presenta el paciente (mayor hematocrito, menor plaquetas)
y se considera que puede existir una funcién anormal de las plaquetas y
adicionalmente se ha demostrado una vida media mas corta de plaquetas (<80
horas con 80 a 130 horas como tiempo normal).

Coagulacién intravascular diseminada (CID)

La policitemia en los pacientes con cardiopatia congénita ciandgena se
caracteriza por un aumento en el volumen de glébulos rojos con un volumen
normal de circulacién de sangre total, lo cual incrementa la viscosidad y afecta
el flujo sanguineo y la perfusion tisular y en teorfa la estasis vascular resultante
puede hacer que en algunos de estos pacientes se presente un depésito
intravascular mayor de fibrina y de trombina plaquetaria, lo cual lleva a un
consumo de cantidades suficientes de plaquetas y de los factores de coagulacién
que toman parte en la formacién de fibrina (fibrindgeno, factores V y VIII) y
este fendmeno es llamado CID. La sangre circulante se vuelve hipocoagulable,
y el paciente tiene mayor riesgo de hemorragia.

Deterioro en la produccién de factores de coagulacion

En presencia de una funcién hepética débil, se afecta la actividad de los factores
de coagulacién producidos en el higado (II, VII. IX y X) y el defecto resultante
en la coagulacién no responde bien a la terapia con vitamina K. En caso de una
funcién normal hepética, la actividad de los factores V, VIII y XII permanece
normal, y la terapia con vitamina K puede normalizar la coagulacién de la
sangre. En resumen las alteraciones hemostdticas en pacientes con cardiopatia
congénita cianégena pueden ser:

+ Trombocitopenia
+ Policitemia
+  Alteraciones de la funcién plaquetaria
+ Coagulacién intravascular diseminada
+  Disminucién en la produccién de los factores de coagulacion
+ Mala funcién hepética
+  Fibrinolisis primaria
+ Deficiencia de vitamina K.
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PREPARACION PREOPERATORIA DEL PACIENTE

Detectar en estos pacientes una alteracién hemostatica y su correccién con
una terapia adecuada minimiza la pérdida de sangre perioperatoria y mejora el
prondstico de la cirugia. Fuera de lo anterior, existen varios puntos que debemos
tener en cuenta para la preparacion del paciente:

Flebotomia

La flebotomia preoperatorio fue sugerida para pacientes con cardiopatia
congénita cianégena en 1964. En la medida en que se fue usando la flebotomia,
se encontr6 que aparentemente este procedimiento mejoraba el agregado
plaquetario a lo normal y resolvié los sintomas previos de sangrado. La flebotomia
se recomienda sélo en pacientes con una hiperviscosidad sintomatica cuando
los niveles de hematocrito son >65%. Los pardmetros de coagulacién deben
ser medidos antes de la flebotomfa y 24 horas después y adicionalmente la
flebotomia se basa en la presuncién de que al bajar el hematocrito a un nivel
seguro se reduce el riesgo de infarto cerebral. Es necesario un manejo serio hacia
la flebotomia, ya que se ha recomendado que ésta no se debe basar inicamente
en el nivel de hematocrito cuando el nivel es.>70%, mientras los sintomas
atribuibles a la hiperviscosidad estén ausentes, sean leves o moderados.

Otros métodos

Entre otros métodos para mejorar el estado de la coagulacién en el periodo
preoperatorio esta el uso de pentoxifilina y terapia de componentes de factores
sanguineos (plaquetas, plasma y crioprecipitados) en pacientes con alteracién
de la coagulacién en el periodo preoperatorio. La pentoxifilina ha sido usada al
tratar de disminuir la viscosidad de la sangre. Esta terapia podria ser una medida
adicional para mejorar el estatus de coagulacién en el perfodo preoperatorio,
pero no existen reportes de su uso.

ESTRATEGIAS PARA DISMINUIR LA PERDIDA DE SANGRE EN
EL PERIOPERATORIO

En contraste con los adultos, los nifios usualmente requieren transfusién
durante y después de la cirugia cardiaca. Una hemostasis quirturgica meticulosa
y un acercamiento comprensivo hacia el manejo del sangrado son esenciales
para minimizar las necesidades de transfusién sanguinea.
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Enfoque farmacolégico

Aprotinina: es una proteasa no especifica inhibidora de la coagulacion,
fibrindlisis, y complemento de activacién. Su uso en operaciones cardiacas
ha aumentado desde 1987 y muchos informes recientes muestran los efectos
benéficos como una reduccién en el drenaje del tubo de térax, el tiempo del
cierre de la herida, y las necesidades de transfusién. Los efectos benéficos de
la aprotinina se han atribuido a sus efectos sobre el sistema “kallikrein/kinin”,
efectos protectores de las plaquetas y las propiedades antifibrinoliticas.

Una consideracién importante para el uso de la aprotinina es la seleccién
de una dosis adecuada, la cual ha variado mucho en diferentes estudios. Las
técnicas varian desde una a varias dosis mds infusién continda hasta el final de
la cirugfa. La aprotinina ha mostrado que bloquea la fibrindlisis en dosis bajas
y atenda la activacién por contacto en dosis mds altas (niveles de plasma >200
KIU/mL), lo cual en adultos usualmente se alcanza con un tratamiento de
dosis altas. Sin embargo, en pacientes pedidtricos la relacién inversa entre
el volumen sanguineo y el volumen primario de bombeo lleva a una dilucién
mayor de la droga durante el bypass y dificilmente se alcanzan dichos niveles
con una dosis inicial. Mossinger y Dietrich mostraron que la administracién
de una dosis de 30.000 KIU/kg antes de la CPB agregando 50.000 KIU/kg
al inicio lleva a una concentracién pico de aprotinina >400 KIU/kg, y los
niveles permanecen elevados, superiores a los que se encuentran en adultos
(>200 KIU/kg) durante la cirugfa. Diferentes estudios han demostrado que
dichas dosis son necesarias para los efectos benéficos uniformes en nifios con
cardiopatia congénita ciandgena. Los efectos antiinflamatorios de la aprotinina
benefician a los pacientes pedidtricos con CPB, atenuando la reaccién
antiinflamatoria generalizada. Los efectos benéficos de la aprotinina parecen
ser mds pronunciados en pacientes con varias cirugias.

Acido - aminocaproico: es un agente sintético que inhibe el sistema fibrino-
litico inhibiendo la activacién del plasmindgeno. Este medicamento tiene
ventajas sobre la aprotinina por los menores costos y riesgos de reacciones
anafildcticas, llevando a una sostenibilidad para usar durante la cirugia.

Acido tranexdmico: es un antifibrinolitico sintético con una eliminacién de
vida media de aproximadamente 80 minutos después de administrarse via IV
Actda inhibiendo efectivamente la fibrin¢lisis y bloqueando la activacién de
plaquetas inducida por la plasmina, preservando la funcién plaquetaria. Su
efectividad no ha sido suficientemente estudiada en nifios. En un estudio
prospectivo se administré por via IV una sola dosis de (50 mg/kg) antes de
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hacer la incisién en piel. Los autores mostraron que la pérdida de sangre en
el postoperatorio se redujo a mas de la mitad que la del grupo control, y los
requerimientos de sangre disminuyeron significativamente en los pacientes en
los cuales se uso.

Ultrafiltracién durante el bypass cardiopulmonar: Diversos estudios demos-
traron que la ultrafiltracién disminuye los requerimientos de transfusién de
sangre y la morbilidad perioperatoria en pacientes pedidtricos. Se cree también
que la ultrafiltracién puede atenuar la respuesta inflamatoria al CPB que lleva
a edema tisular y disfuncién multiple en los 6rganos.

MANEJO DEL SANGRADO IMPORTANTE DESPUES DE
CIRUGIA

A pesar de tomar desde el preoperatorio las precauciones necesarias y utilizar
una terapia adecuada, el sangrado excesivo puede suceder después de la cirugia,
y se debe iniciar el tratamiento médico. Este tratamiento se basa en la suposicién
de que la hemostasis quirdrgica y la neutralizacién con heparina han sido
adecuadas. Las guias se han descrito por parte de Guay y Rivard. Los exdmenes
de laboratorio son necesarios para identificar la alteracién hemostatica como
guia de una terapia adecuada. Mientras se tienen los resultados de laboratorio,
el tratamiento urgente debe ser dirigido hacia la correccién de la alteracién
mas probable en ese grupo de edad. La sangre total fresca se debe transfundir
en nifios < 2 aflos, si no se dispone de sangre fresca total, se puede transfundir
plaquetas, seguidas por plasma fresco congelado (en caso de seguir la hemorragia).
Los crioprecipitados pueden ser ttiles en neonatos pequefos evitando una
sobrecarga y una dilucidn posterior de plaquetas. En niflos >2 afos, la utilidad
de sangre fresca total no ha sido demostrada. Consecuentemente se pueden
usar concentrados de plaquetas seguidos por plasma fresco congelado.

MANEJO  DEL  SANGRADO  IMPORTANTE  DESPUES DE  CIRUGIA
BASADO EN LOS RESULTADOS DE LABORATORIO (BASADO EN
LAS RECOMENDACIONES DE GUAY Y RIVARii)

De acuerdo con los resultados de laboratorio se debe:
1. Recuento de plaquetas < 100.000/ £L: transfusiéon de 1 unidad de

plaquetas en los menores de 6 meses y una unidad por cada 10 kg en
mayores de 6 meses.
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2.

PT prolongado y APTT >1.5 del normal: 1 unidad de crioprecipitado,
en nifios < 6 meses y de 10-20 mL/kg en > 6 meses.

Conteo plaquetas menor de 100.000 y PT y APTT prolongado: sangre
fresca completa (<2 afios de edad) en nifios mayores y cuando no hay
sangre fresca completa, terapia para corregir plaquetas.

Evidencia de fibrindlisis (tiempo lisis de euglobina): dcido-animo-
caproico: 100 mg/kg, y acido tranexdmico 25 mg/kg.
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QUIRURGICO DE
LAS CARDIOPATIAS
CONGENITAS

Renato Bresciani, MD; Néstor Sandoval, MD

Las cardiopatias congénitas requieren tratamiento de acuerdo con el tipo
de lesién patoldgica, la severidad y la edad del paciente. Vamos a describir a
continuacién los tipos de procedimientos quirtirgicos paliativos y correctivos
mas frecuentes, sus indicaciones mas importantes, y los riesgos y controles
pertinentes.

PROCEDIMIENTOS PALIATIVOS

Se llaman procedimientos paliativos aquellas intervenciones que pretenden
aliviar la situacién del paciente en forma temporal, mientras se cumplen los
requisitos adecuados para realizar la intervencién quirtrgica definitiva.

Hay dos tipos de cirugias paliativas basicas:

A. Las que aumentan el flujo pulmonar, para asegurar una mayor
cantidad de sangre que circula por el pulmén y que finalmente retoma
a la auricula izquierda para mejorar la saturacion sistémica (aértica)
y/o favorecen el crecimiento de las arterias pulmonares. Ellas son:
1. Fistulas sistémicos pulmonares (FSP) (figura 1). Anastomosis
cavopulmonar o Gleen-Patifo (figura 2).

B. La que disminuye o controla el excesivo flujo pulmonar, que se logra
mediante un cerclaje o bandaje del tronco de la arteria pulmonar
(figura 3).

Fistula sistémico-pulmonar

Indicaciones:
+ Tetralogia de Fallot en pacientes menores de 6 a 12 meses y/o
anatomia desfavorable de las arterias pulmonares.
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wpr

Ventriculo unico o su similar, con estenosis pulmonar severa (atresia
tricuspidea, ventriculo unico de doble entrada, etc.)
Atresia pulmonar con CIV y ramas pulmonares confluentes.

Figura 1. Fistula sistémico-pulmonar, Blalock Taussig modificado. Se coloca una conexién
quirtargicamente creada entre la arteria subclavia derecha o izquierda y la arteria pulmonar
correspondiente. Tiene por objeto aumentar la cantidad de sangre a los pulmones para ser
oxigenada.

Figura 2. Cavopulmonar bidireccional o cirugia de Glenn. Se une quirtirgicamente la VCS con
la rama pulmonar derecha, con el objeto de aumentar la cantidad de sangre disponible para ser
oxigenada por el pulmoén.
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Figura 3. Cerclaje de la arteria pulmonar. Se realiza quirtrgicamente, colocando una banda que
disminuye la luz de la pulmonar; e impide el paso de sangre del VI al VD, por aumentar la presién
en esta ultima cavidad.

La mas usada es la fistula de Blalock Taussig modificada. Consiste en conectar
mediante un tubo sintético (Goretex) la arteria subclavia con una rama o el
tronco de la arteria pulmonar. En estos casos, la arteria subclavia y el tamafio
del tubo que se interponga son los que regulan el flujo de sangre hacia el
pulmén. Con este procedimiento aumenta el flujo al pulmonar, por lo que
acrecienta el retorno venoso de sangre saturada a la auricula izquierda, con
mayor disponibilidad de sangre saturada en el ventriculo, lo que condiciona
una mayor saturacién sistémica.

La permeabilidad de estas fistulas se puede ver comprometida en casos de
deshidratacidn, poliglobulia, hipotensién o ventilacién mecdnica con presiones
altas; en estos casos se debe ser mds agresivo de lo habitual para corregir la
situacién de base y mantener anticuagulacién o antiagregacién segun el
riesgo. Los signos de permeabilidad de la fistula son: mejoria de la saturacién,
pulsos saltones, amplitud en la tensién arterial diferencial (diferencia amplia
entre la sistdlica y la diastélica), soplo continuo subclavicular o axilar. En los
paraclinicos, aumento en el flujo pulmonar en los Rx de térax y la deteccién
por doppler de la fistula con ecocardiograma. En casos de disfuncién en el
POP inmediato, se debe realizar cateterismo cardiaco para descartar problemas
técnicos que impidan su buen funcionamiento. En pacientes intubados es
dificil oir la fistula y ésta se debe examinar con el ventilador temporalmente
desconectado o auscultando el tubo orotraqueal.
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Anastomosis cavopulmonar (Clenn-Patifio)

Indicaciones:

1. Ventriculos inicos en pacientes mayores de 6 meses con ramas pulmonares
adecuadas y presiones pulmonares normales (presion media de arteria
pulmonar menor de 20 mmHg).

2. Corazones desfavorables para correccién biventricular (mayores de 6
meses), que cursan con presiones pulmonares adecuadas.

Los trabajos iniciales en animales fueron realizados por el doctor Glenn y el
doctor José Félix Patifio (figura 4). Esta cirugfa consiste en conectar la vena
cava superior con la rama pulmonar derecha, de tal forma que el flujo de la
sangre pasa en forma pasiva hacia la arteria pulmonar, preferentemente hacia
la derecha, y por la funcién ventricular izquierda aspirante facilita el flujo
intrapulmonar y el retorno a la auricula izquierda. Como es de entender estos
pacientes deben tener una presién media de la arteria pulmonar entre 18 y 20
mmHg para que esta situacién sea bien tolerada, con unas ramas pulmonares de
buen tamafo (McGoon > de 2 (ver abajo)). Esta cirugfa, se puede considerar
un estadio inicial para realizar posteriormente la derivacién cavo pulmonar
total o cirugia de Fontan.

Figura 4. Coartacién de aorta post. Consiste en retirar el segmento de aorta, invadido por tejido
ductal anormal en esta zona y realizar una anastomosis término-terminal ampliada.
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El buen funcionamiento del cavopulmonar se refleja en una mayor saturacién
de 0, (75 a 85%), que serd mayor a menor edad del paciente, por el mayor
aporte venoso relativo de la vena cava superior en lactantes (2/3 partes
respecto a la VCI); la congestién venosa en miembros superiores y cara es
un signo de disfuncién por hipertensién venosa, que puede ser pasajero en el
POP inmediato, pero debe alertar frente a estenosis de la anastomosis, presién
elevada en el circuito pulmonar o disfuncién del ventriculo sistémico; si no
se encuentra la causa se debe realizar cateterismo cardiaco (ver capitulo
Cavopulmonar o Glenn bidireccional).

Cerdaje de la arteria pulmonar

Indicaciones:

1. Ventriculo dnico sin estenosis pulmonar.

2. Corazones desfavorables para correccién biventricular sin EP

3. Cardiopatias complejas de dificil correccién a temprana edad (dobles
salidas dificiles, corazones en dos pisos, etc.).

4. Pacientes infectados con cortocircuitos importantes a nivel ventricular y
desnutricién severa en etapa de lactante menor.

5. CIV tipo queso suizo.

Estd indicada en aquellos pacientes que tienen flujo pulmonar muy aumentado
cuando esta contraindicada la correccién quirtrgica definitiva (figura 3). Se
coloca una banda alrededor de la arteria pulmonar produciendo una estenosis
artificial del tronco pulmonar; al reducir el didmetro de la arteria, limita el flujo
anterdgrado desde el ventriculo; al disminuir el flujo pulmonar, se controla la
presién pulmonar, el retomo venoso a la auricula izquierda, los sintomas de falla
cardiaca, si bien puede disminuir un poco la saturacién sistémica; es importante
en estos casos (ventriculos unicos) contar con una buena comunicacién
interauricular para tener una buena mezcla venosa. En estas condiciones, el
estado hemodindmico es favorable para realizar posteriormente una cirugia
de tipo cavopulmonar total o Fontan; en casos de cardiopatias susceptibles
de correccién biventricular, queda con el drbol pulmonar protegido para una
correccién definitiva.

Los signos de disfuncién son: persistencia en los signos de falla cardiaca, flujo
pulmonar aumentado y gradiente en el cerclaje bajo. Frente a esta situacién se
debe apretar mas el cerclaje quirirgicamente, buscando una presién sistélica de
la arteria pulmonar cercana a 30 mmHg.
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ANATOMiA DESFAVORABLE DE ARTERIAS PULMONARES

Esta situacién se debe tener en cuenta cuando se piensa corregir una tetralogia
de Fallot, atresia pulmonar con CIV o cavopulmonar parcial o total.
Las arterias pulmonares deben tener un didmetro igual o mayor al doble de
la aorta a la altura del diafragma; éste es el llamado indice de McGoon (figura
5), que consiste en sumar el didmetro de las dos arterias pulmonares cerca de la
salida de la rama lobar superior derecha e izquierda y dividirlo por el didmetro
de la aorta diafragmdtica. Este valor debe ser igual o mayor de 2.

El indice de Nakata (figura 5) es también muy ttil en lactantes menores,
consiste en medir el drea de las arterias pulmonares relacionado con la superficie
corporal. El valor normal debe ser 330 +/- 30 mm/m?; indices menores a 150
cursan con bajo gasto en POP de tetralogia de Fallot; en cirugia de Rastelli
la mortalidad aumenta con indices menores a 200, en cirugia de Fontan la
mortalidad es muy alta si el indice es menor de 250.

Para realizar una correccidén quirdrgica definitiva, que tenga unos riesgos
adecuados, estos dos indices deben ser normales, de lo contrario el riesgo
quirdrgico va a ser muy alto, por ser las arterias pulmonares relativamente
pequefias para albergar todo el flujo venoso.

Figura 5. indice Me Goon: consiste en dividir el didmetro de las arterias pulmonares (RPD + RPI),
por el didmetro de la Ao diafragmatica. El indice de Nakata se obtiene sumando el 4rea de la RPD
y RPI, dividiéndolo por la superficie corporal.
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CIRUGIAS CORRECTIVAS MAS FRECUENTES

Hay correcciones quirirgicas que requieren una técnica, manejo y seguimiento
particular por ser las mas complejas pero mencionaremos las mas comunes.

Si bien en la comunicacién interauricular o interventricular el tratamiento
quirdrgico consiste en el cierre del defecto con un parche de dacrén, catéter
o pericardio autélogo no vamos a detallar su técnica. En la coartacién adrtica
hay varias técnicas quirtrgicas (figura 4), y dependen en gran medida del grado
de hipoplasia y longitud del istmo adrtico, al igual que del compromiso de la
aorta transversa; el ideal en estos pacientes y principalmente en recién nacidos,
es resecar el tejido ductal que invade la luz adrtica, y para ello se debe hacer
una correccién término-terminal oblicua ampliada, tratando de esta forma de
dejar lo mas amplia posible toda la zona estrecha y resecar la regién restante
de tejido ductal que invade la luz de la aorta. El seguimiento de pacientes con
coartacién adrtica (CoAo) debe ser muy cuidadoso y consiste en la toma de
tension arterial en los cuatro miembros, midiendo el gradiente sistélico entre
miembros superiores y miembros inferiores, que no debe ser mayor de 20
mmHg. El ecocardiograma no es confiable en la medicién de los gradientes
en la coartacién, pero en caso de flujo sistodiastdlico con refuerzo diastélico
presente e hipertensién arterial persistente en miembros superiores, se debe
pensar en una recoartacion o reestrechez de la aorta. La prueba de esfuerzo es
muy importante en el seguimiento a largo plazo.

En la CIV el mayor riesgo transoperatorio es el bloqueo AV completo (figura
6), por pasar el haz de His por el reborde inferior y posterior del defecto. E1
control postoperatorio debe incluir la evaluacién de las presiones pulmonares
para cerciorarse de la normalizacién de las mismas, de acuerdo al grado de
hipertensién pulmonar previa a la correccidn; se deben descartar defectos
residuales y su repercusidn, arritmias o lesiones neuroldgicas. En la CIA se puede
presentar sindrome postpericardiotomia; debe descartarse durante la operacion
un drenaje venoso anémalo parcial de una o varias venas pulmonares, por lo
que el cirujano debe revisar el drenaje de las cuatro venas pulmonares a la
auricula izquierda durante el procedimiento; a largo plazo pueden presentarse
arritmias supraventriculares y/o alteraciones en la valvula mitral como prolapso
con insuficiencia.

Correccion de tetralogia de Fallot

Hay varias lesiones derivadas del desplazamiento anormal de septo infundibular.
Por lo tanto, la cirugfa requiere cerrar la comunicacién interventricular con un
parche y ampliar el tracto de salida del ventriculo derecho, cuya estrechez va
a ser variable (figura 7). En la mayoria de los pacientes existe una estenosis
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infundibular dominante, por lo que se deben resecar y seccionar la bandas
musculares que obstruyen esta zona; algunos pacientes tienen disminucién del
didmetro del anillo, por lo que van a requerir un parche a través del mismo
(parche transanular), se puede presentar también estenosis supravalvular
pulmonar o estenosis de ramas que deben ser ampliadas.

El comportamiento en el postoperatorio depende de la intervencién
quirtrgica; en la medida en que la ampliacién del tracto de salida sea mayor o
requiera parche transanular, corre mayor riesgo de disfuncién del VD en el POP
inmediato; a largo plazo crea insuficiencia pulmonar variable, que condiciona
una sobrecarga de volumen crénica al ventriculo derecho; debe ser seguida
muy cuidadosamente a largo plazo, para determinar la necesidad de colocar un
injerto de vélvula pulmonar a una prétesis bioldgica, este nivel y para disminuir
las secuelas que dicha insuficiencia produce sobre el ventriculo derecho. Otro
punto importante a controlar a largo plazo son las arritmias, que deben ser
evaluadas ya que pueden ocasionar sincope o muerte subita.

Transposicién de grandes vasos

Hay dos técnicas quirtrgicas para corregir este tipo de problema, la cirugia de
Jatene (figura 7), que consiste en seccionar la arteria pulmonar y la aorta por
encima de sus vélvulas, e intercambiarlas colocando el tronco pulmonar sobre
el tracto de salida del ventriculo derecho y la aorta sobre el tracto de salida
del ventriculo izquierdo, con la subsiguiente traslado a translocacién de las
arterias coronarias para pasarlas de la antigua aorta a la nueva aorta, rotacién
que debe ser muy cuidadosa para no ocasionar acodamiento y posible isquemia
secundaria. Este tipo de cirugfa se debe realizar preferiblemente en los primeros
20 dias de vida, por lo que el diagnéstico precoz es fundamental y el manejo
debe ser lo menos invasivo posible ya que estos pacientes tienen un alto riesgo
infeccioso, lo que limita el tratamiento quirtrgico.

Cuando el paciente se sale de posibilidades quirurgicas para una cirugia tipo
Jatene (mayores de 20 dias), se puede efectuar la cirugfa tipo "Switchatrial",
Mustard o Senning (figura 8), que se realiza entre los meses 8 a 12 de vida y
consiste en colocar un parche dentro de las auriculas para dirigir la sangre de
las venas cavas hacia la valvula mitral y la sangre de las venas pulmonares hacia
la valvula tricdspide.

Las complicaciones que se pueden presentar en el POP de Jatene son
disfuncién ventricular izquierda que debe hacer sospechar compromiso en
el flujo coronario; estenosis en los sitios de anastomosis tanto supravalvular
pulmonar, adrtica o en las ramas pulmonares.
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Figura 6. Cierre de CIV y bloqueo AV. Como puede verse en negro, el nodo AV (circulo negro),
atraviesa y discurre por el borde inferior del defecto ventricular, lo que supone riesgo de lesion al
colocar el parche para cerrar el defecto.

Figura 7. Tetralogia de Fallot posquirtrgica. Se puede ver un parche cerrando el defecto ventricular,
y otro parche en forma de rombo ampliando el tracto de salida del ventriculo derecho, resecando
adicionalmente las bandas musculares de esta zona que cerraban el infundibulo.
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En el caso de cirugfa de Mustard o Senning, las complicaciones mds frecuentes
tanto tempranas como tardias son obstruccién del tinel venoso sistémico
interauricular (derecho), o arritmias supraventriculares.

—_—

Figura 8. Ténica de Jatene. Se puede ver la sutura de la neoaorta y la neopulmonar, al igual que
el sitio de reemplante de la coronaria izquierda (CI), que fue trasladada junto con la coronaria
derecha de su antiguo sitio, en la salida de la neopulmonar hoy.

Cavopulmonar total (Fontan)

Esta cirugfa consiste en unir las dos venas cavas a la arteria pulmonar, para que
fluya la sangre sin oxigeno en forma pasiva desde las venas cavas, directamente
a la rama pulmonar derecha e izquierda (figura 9). En pacientes con alguna
situacién adversa desde el punto de vista anatémico o hemodindmico, se puede
realizar el cavopulmonar fenestrado, que consiste en dejar un pequeiio orificio
entre la conexi6n de las cavas con la auricula izquierda, para que parte de
la sangre venosa pueda desfogar al circuito izquierdo y que la presién venosa
central no sea tan alta, con un curso postoperatorio mas favorable (ver capitulo
Cavopulmonar total u operacién de Fontan).
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Figura 9. Cirugia de Fontan. Se puede ver la anastomosis de la VCS a la rama pulmonar derecha, y
la conexidn de la VCI al tronco de arteria pulmonar, de esta forma, la sangre fluye en forma pasiva

hacia las arterias pulmonares para ser oxigenada en el pulmén y retomar por las venas pulmonares
ala AL
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CAVOPULMONAR O 3 ]-
GLENN BIDIRECCIONAL

Néstor Sandoval, MD; Renato Bresciani, MD

Es un procedimiento quirtrgico que consiste en la anastomosis de la vena cava
superior derecha con la rama pulmonar del mismo lado (figura 1); es utilizada
en pacientes mayores de 6 meses con lesiones congénitas del corazén del tipo
ventriculo inico como paso inicial a una cirugfa de Fontan o cavopulmonar total
en el futuro. La filosoffa de este procedimiento es lograr separar la circulacién
pulmonar de la sistémica, con una anastomosis directa de las venas cavas a las
arterias pulmonares. De este procedimiento se benefician pacientes con atresia
tricuspide, algunas formas de atresia pulmonar con septum integro, corazones
univentriculares, hipoplasia ventricular izquierda, sindromes de heteroataxia,
canal auriculoventricular disbalanceado, algunas formas de ventriculo derecho
de doble salida y conexiones auriculoventriculares en criss-cross, etc.

Para su realizacion, el paciente debe tener mds de seis meses de edad,
contar con unas resistencias pulmonares normales, buen tamaiio de las
arterias pulmonares y funcién adecuada tanto sist6lica como diastdlica del
ventriculo tnico. Es muy importante descartar la presencia de doble vena cava
superior en el cateterismo previo, dado que esta situacién se puede dar con
innominada normal o ausente; en el primer caso se puede y se debe ligar la cava
superior unico, en el segundo caso se deben anastomosar las dos venas cavas
a su respectiva rama pulmonar (cavopulmonar superior bilateral) (figura 2).
También es primordial, en el acto operatorio, ligar la vena dcigos, pues ésta es
una fuente frecuente de desaturacion cuando hay aumento en la presién media
de la VCS en el POR
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Figura 1. Cavopulmonar. Se puede ver en el esquema cdmo se anastomosa o une la vena cava
superior directamente a la rama pulmonar derecha, para permitir que fluya sangre de la VCS
directamente a la rama pulmonar en forma pasiva, para ser oxigenada en el pulmén y luego retornar
a la auricula izquierda.

Figura 2. Cavopulmonar bilateral en ausencia de innominada. Al contrario de la figura 1, por tener
el paciente dos venas cavas superiores, sin conexién por medio de la vena innominada, se realiza
la anastomosis de las dos venas cavas (VCSD y VCSI) en forma independiente a cada una de las
ramas pulmonares.

290

booksmedicos.org



31 /Glenn bidireccional

Luego de la cirugia, el flujo sanguineo de la VCS es obligado a pasar a través del
pulmon, y retornar a la auricula izquierda oxigenada. Asi, el flujo pulmonar sera
igual al flujo venoso del hemicuerpo superior que equivale a la mitad del gasto
cardfaco para lactantes menores y 1/3 en nifios mayores. Lo anterior resultara
en una disminucién de la carga de volumen ventricular, y mejoraré la funcién
de la vélvula atrioventricular.

Los pacientes con signos clinicos de presiones altas en la vena cava superior
(sindrome de VCS) en el POP (plétora de extremidades superiores y cara)
pueden tener obstrucciones a nivel de la anastomosis, distorsién distal de la
arteria pulmonar o RVP elevadas. Presiones altas en la vena cava superior
pueden limitar el flujo sanguineo cerebral, por lo tanto la etiologia debe ser
investigada rapidamente incluyendo cateterismo si es necesario.

En el postoperatorio inmediato se observa con frecuencia hipertension
arterial sistémica y puede ser debida al dolor, secrecién de catecolaminas o a la
hipertensién endocraneana. La disminucién agresiva de la presion arterial puede
afectar la presion de perfusién cerebral y por lo tanto el uso de vasodilatadores
debe ser muy cuidadoso.

Cianosis profunda debe ser investigada, especialmente en lactantes en que
la gran proporciéon del gasto sistémico es dedicado a la irrigacién de la mitad
superior del cuerpo y donde la Sa0, debe ser cercana al 80-85%. Las causas de
lo anterior incluyen una desaturacién venosa sistémica o pulmonar severa o una
disminucién del flujo sanguineo pulmonar debido a la presencia de colaterales
venosas (4cigos que no han sido ligados) o a una vena cava superior izquierda
persistente no diagnosticada. La disfuncién transitoria y rara vez permanente
del nodo sinusal es comin y responde bien a los agentes inotrépicos o al
marcapaso atrial temporal.

FISIOLOGIA

Todo el flujo de la vena cava superior debe pasar por el pulmén para llegar

al corazén. El objetivo del Glenn bidireccional consiste basicamente en 4

aspectos:

1. Disminucién del volumen del ventriculo unico.

2. Puede tener efectos benéficos si hay disfuncién de la valvula
auriculoventricular por disminuir la precarga.

3. Parece que existe una mejor perfusién miocdrdica con el Glenn que con la
fistula sistémico-pulmonar.

4. Parece disminuir la incidencia de distorsién de las arterias pulmonares
ocasionadas por la fistula sistémico-pulmonar o el cerclaje de la pulmonar.
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POSTOPERATORIO

Problemas especificos:

1.

Presién venosa central elevada: son pacientes que pueden presentar
sindrome de vena cava superior, en los que se debe buscar y descartar con
ecocardiograma y/o cateterismo:

+ Obstruccién en el sitio de la anastomosis.

- Estenosis de las arterias pulmonares.

+  Resistencias pulmonares elevadas.

Hipertension: es frecuente en las primeras 48-72 horas después del Glenn.
Se considera que podria ser secundario a la hipertensién endocraneana,
al dolor o a la secrecién de catecolaminas. Se tiene la hipdtesis que esta
hipertensién se produce para asegurar una mejor perfusién a nivel de
sistema nervioso central.

Bradicardia: frecuente en las primeras 24-72 horas y podria ser secundario
a:

+ Reduccién del volumen que maneja el ventriculo.

+  Hipertensién endocraneana.

+  Injuria en el nodo sinusal.

Hipoxemia: en saturaciones menores de 70-75% se debe buscar la causa de
la hipoxemia, que se puede iniciar con el siguiente enfoque:

A. Causas pulmonares: neumotorax, derrames pleurales, edema
pulmonar, neumonias (Generalmente con Rx de térax).

B. Causas sistémicas: gasto cardiaco bajo, consumo de oxigeno elevado,
anemia.

C. Disminucién del flujo pulmonar: resistencias pulmonares elevadas,
estenosis de las arterias pulmonares, obstruccién en el sitio de la
anastomosis, cava superior izquierda no diagnosticada previamente, o
vasos colaterales y malformaciones arteriovenosas a nivel pulmonar.

Manejo POP tardio: se debe mantener anticoagulacién inicialmente por
24 a 48 horas de acuerdo con la evolucién y posteriormente antiagregacion
plaquetaria (ASA 3 a 5 mg/k/dia).
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CAVOPULMONAR TOTAL U 32
OPERACION DE FONTAN

Néstor Sandoval, MD; Renato Bresciani, MD

La cirugia llamada cavopulmonar total u operacién de Fontan consiste en
lograr aislar la circulacién pulmonar de la circulacién sistémica (sangre venosa
de sangre arterializada), anastomosando la vena cava superior y la vena cava
inferior directamente a las arterias pulmonares, para que la sangre fluya por el
arbol pulmonar independiente de la sangre oxigenada que retorna al corazén
(figura 1). Este procedimiento se puede realizar en un solo acto operatorio o en
dos, consistiendo el primero en la anastomosis de la cava superior con la arteria
pulmonar derecha (Cavopulmonar o Glenn bidireccional) y el segundo paso
en anastomosar la VCI a la arteria pulmonar central e izquierda con injerto de
goretex (extracardiaco) (figuras 2 y 3).

Con multiples modificaciones, la operacién de Fontan, en las ultimas dos
décadas, es un procedimiento bastante seguro con mortalidad inferior al
5% en algunos centros, al escoger mejor los pacientes y adecuar el manejo
postoperatorio. Es una cirugia que se usa en pacientes con diferentes tipos de
ventriculo tUnico. El manejo postoperatorio debe ser apegado a la anatomia y
la fisiologia, al igual que al procedimiento quirtrgico especifico que se realizd,
pero en general la idea es optimizar el gasto cardiaco con las minimas presiones
venosas centrales posibles.

Los catéteres atriales son de incalculable valor en el manejo de estos
pacientes. Un gasto cardiaco bajo puede ser debido a hipovolemia (presién de
auricula derecha e izquierda baja), RVP elevadas (presiones atrial derecha alta
e izquierda baja), u obstruccién anatémica en la via venosa sistémica. Un gasto
cardiaco bajo con presiones auriculares izquierdas altas es un mal signo y se
puede deber a disfuncién ventricular, pérdida de la sincronia atrioventricular,
insuficiencia de la valvula atrioventricular u obstruccién del tracto de salida
ventricular (estenosis subadrtica).
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Figura 1. Cavopulmonar total o cirugia de Fontan. En este esquema, se ve cdmo se anastomosan
directamente las dos venas cavas a las ramas pulmonares, de tal manera que el flujo de la VCS
drena preferentemente al pulmén derecho y la VCI al pulmén izquierdo. El flujo de sangre se da
por el efecto pasivo de paso de sangre de un circuito de mayor presién como son las cavas, a un
circuito que debe tener menor presién como es la auricula izquierda. Adicionalmente, el ventriculo
izquierdo con su funcién impelente (eyectiva) y aspirante (funcién diastélica), colabora para este
fin.

La arritmias, en especial las que causan asincronia atrioventricular son mal
toleradas (taquicardia mnodal). Las taquicardias sostenidas producen un
deterioro hemodindmico y entonces es dificil saber si la taquicardia es la causa
o la consecuencia del deterioro. La investigacién cuidadosa de la reparacién
quirtrgica incluyendo ecocardiograma y/o cateterismo estdn indicadas en los
pacientes que se mantienen con bajo gasto cardiaco.

La ventilacién mecdnica con presién positiva produce un aumento en la
presion media de la via aérea y de las RVP con disminucién del llenado ventricular
y por tanto del gasto cardiaco. La institucién temprana de ventilacién espontinea
mejorard la hemodinamia de estos pacientes. El uso de PEEP fisiolégico (3/5
mmHg) es bien tolerado y no afecta en forma significativa las RVP o el gasto
cardfaco y mejorard la oxigenacién al reducir las dreas de pequenas atelectasias
corrigiendo por lo tanto la relacidon ventilacion perfusién. La presencia de
cianosis profunda luego del procedimiento de Fontan extracardiaco fenestrado
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se puede deber a la presencia de un cortocircuito importante en la fenestracién
de D-1, a una desaturacién venosa pulmonar o colaterales venosas. La duracién
de derrames pleurales y pericérdicos, que son complicaciones postoperatorias
mads frecuentes, por lo cual requieren mayor tiempo de hospitalizacién, se han
reducido recientemente con el uso de la fenestracién intraatrial. Otro problema
potencial postoperatorio incluye las arritmias (en particular la disfuncién del
nodo sinusal, flutter atrial y taquicardia nodal especialmente cuando se usaba el
tunel intraatrial), compromiso hepético y complicaciones del sistema nervioso
central.

Postoperatorio

Estos pacientes se benefician de una extubacién temprana, y el PEEP que se usa
debe ser bajo (3-4 mmHg).

Problemas especificos

1. Bajo gasto cardiaco: puede ser causado por:

A. Precarga disminuida (presion auricular derecha e izquierda bajas).

B.  Resistencias vasculares pulmonares elevadas (presién auricular
izquierda baja y presién auricular derecha alta).

C. Obstruccién en la anastomosis (presién auricular izquierda baja y
presién auricular derecha alta).

D. Falla cardiaca (presién auricular derecha e izquierda alta).

2. Arritmias: en esta patologia las arritmias son mal toleradas, principalmente
la taquicardia nodal. En estos pacientes es muy importante la colocacién de
electrodos de marcapasos atrioventricular y es frecuente la necesidad del
uso de marcapasos en el postoperatorio inmediato. Las otras arritmias mds
frecuentes son el Aurteratrial y la disfuncién del nodo sinusal.

3. Cianosis: en saturaciones menores de 70-75% se debe buscar la causa de la
hipoxemia, que se puede iniciar con el siguiente enfoque:

A. Causas pulmonares: neumotorax, derrames pleurales, edema
pulmonar, neumonias (Generalmente con Rx de tdrax).

B. Causas sistémicas: gasto cardiaco bajo, consumo de oxigeno elevado,
anemia.

C. Disminucién del flujo pulmonar: resistencias pulmonares elevadas,
estenosis de las arterias pulmonares, obstruccién en el sitio de la
anastomosis, cava superior izquierda no diagnosticada previamente,
malformaciones arteriovenosas, no diagnosticadas previamente,
colaterales venosas.

D. Fenestracién grande. Cortocircuito de D-I en casos de aumento de la
PVC.
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4. Derrames pleurales: la presentacién de esta complicacién se ha disminuido
con el uso de la fenestracion. Siempre se deben drenar con los tubos de térax,
reemplazo del volumen intravascular, electrolitos, proteinas, etc. Pacientes
con derrames de més de 2 6 3 semanas deben ser llevados a cateterismo
para descartar posibles causas que sean susceptibles de correccién, como
seria estenosis de arterias pulmonares, obstruccién del baffle, trombosis de
la vena innominada, etc.

5. Trombosis: pacientes con bajo gasto cardiaco pueden tener un mayor riesgo
de trombosis venosas y complicaciones a nivel de sistema nervioso central.
En estos pacientes se podria iniciar manejo con warfarina o heparina y/o
antiagregantes plaquetarios.

Figura 2. Angiograffa. Se inyecta medio de contraste en la vena cava superior (VCS), se aprecia el
medio que opacifica RPI y el conducto (Con) que conecta la vena cava inferior con la RPI. Note
c6mo se llenan de contraste las arterias pulmonares en los dos campos del pulmén.

Resumen del cuidado de paciente con fisiologia de ventriculo
tnico no corregido quirtirgicamente

+ Ocurre mezcla de la sangre sistémica y la sangre de las venas
pulmonares.

+ Todos los pacientes con ventriculo unico deben tener control del flujo
pulmonar (con la saturacién de la sangre arterial cerca de 80%).

+ QP:QS relacién: el objetivo es conseguir una QP:QS de aproxi-
madamente 1:1.
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Figura 3. Angiografia. Se inyecta medio de contraste en la vena cava inferior (VCI), se aprecia el
medio que opacifica la RPI, RPD y el conducto (Con) que conecta la vena cava inferior con la RPI.
Note c6mo se llenan de contraste las arterias pulmonares en los dos campos del pulmén.

OBJETIVOS

Buscar:
+  Saturaciones arteriales entre 75-85%
+ Oxigeno: tselo con cuidado. El oxigeno es un potente vasodilatador
y puede incrementar el flujo pulmonar
+ Gases arteriales: el objetivo es tener (“40-40-40”): pa0,:40, pac0,:40,
pH: 7,40)
+ Mantener hematocrito cerca de 40%.

Evitar:

+  Hiperventilacién.

+  Saturaciones arteriales > 85%: podria estar indicando un flujo
pulmonar excesivo, con un aumento del retorno venoso pulmonar,
lo cual puede resultar en falla cardiaca, edema pulmonar, falla
respiratoria, acidosis.

+  Evite aire en la lineas IV (endovenosas) (cortocircuito de derecha
a izquierda, por lo tanto tiene riesgo de embolismo a la circulacién
sistémica).

+  Saturaciones < 75%: puede llevar a acidosis.
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Si la saturacién es > 85%:
+  Disminuya el Fi0, (hasta 21%).
+ Aumente el Pac0, (< IMV o < PIP)
*  Paralizar y sedar al paciente.

Si la saturacidn es < 75%:

+  jEstd el ductus cerrado? (PGE1).

+  ;Estd la presion arterial baja? (puede requerir una presion sistémica
de 70 para mantener saturaciones cerca de 70% o mayores).

+  (Esel cortocircuito muy pequeiio o el banding muy apretado?

+  Desaturacion de venas pulmonares:
- Hipoventilacién
+  Atelectasia
+ Derrame pleural.

Calculo de QP : QS

Saturacidn: aorta - vena cava superior / vena pulmonar - arteria pulmonar.
(En fisiologia de ventriculo inico no corregido la saturacién de arteria pulmonar

esigual a la de aorta).
Si posteriormente se requieren intervenciones:

+ Para aumentar el flujo pulmonar: fistula sistémico-pulmonar (BT)
+  Para disminuir el flujo pulmonar: banding de la pulmonar.
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SiINDROME 33

POSTPERICARDIOTOMIA

Miguel Ronderos Dumit, MD

DEFINICION

Se considera como la presencia de liquido en el interior de la cavidad pericardica
posterior a un evento de cirugia cardiaca (figuras 1y 2).

C««DIOINFA+TIL
PEDIATR

0 3:38:14.2i
SAN 68
COHP 71

Figura 1. Ecocardiograma desde el apex del ventriculo, donde se ve la cavidad ventricular y la
auricula izquierda arriba, la cavidad ventricular (VI), y arriba la auricula izquierda (AI), y la hoja
parietal del pericardio que engloba un derrame importante de toda la pared posterior y apical del
ventriculo. (*). Note el rechazo de la pared libre de la auricula izquierda hasta la cavidad.
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Figura 2. Ecocardiograma que muestra un eje largo, donde se ve una auricula izquierda (AI),
relativ. e pequefia y rechazada, con un ventriculo izquierdo (BI), de tamafio normal, con un
derrame pericirdico importante en la pared posterior (*), que tiende a comprimir el corazén y
generar signos iniciales de taponamiento.

Es una de las complicaciones mds frecuentes en pacientes en postoperatorio
cardiovascular que ya no estdn hospitalizados y generalmente ocurre durante el
final de la primera y la segunda semana del postoperatorio.

Este sindrome estd descrito en el postoperatorio cardiaco, después de un
infarto de miocardio y después de un trauma penetrante de corazdn, razén
por la cual hoy en dia algunos autores lo definen como sindrome postdafio
cardiaco.

ETIOLOGIA

La etiologia es desconocida pero se considera que es secundaria a un proceso
autoinmune desencadenado por la cirugia del corazén en donde existe una
produccién de antigenos miocdrdicos y se caracteriza por una elevacién brusca
de los niveles de anticuerpos antimiocardio y antipericardio, probablemente
en relacién con una mayor descarga de material antigénico, lograndose
demostrar una relacién entre el nivel del titulo de anticuerpo y la incidencia del
sindrome. Algunos autores sostienen la necesidad de que exista una infeccién
viral “latente” puesta en marcha por la agresién quirurgica la cual seria la
responsable del inicio del fendmeno autoinmune. Estos investigadores han
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demostrado anticuerpos antivirales (adenovirus, citomegalovirus y coxsackie
B) en un porcentaje elevado de pacientes que sufrieron el sindrome (68%)
en comparacién con los pacientes que no lo sufrieron (5%). El sindrome
postpericardiotomia también se ha asociado a la utilizacién previa de corticoides
(prednisona), y a la utilizacién de algunos agentes anestésicos durante la cirugia
como son halothane y enflurane.

Las patologfas en las cuales se encuentra con mayor frecuencia son el cierre
de comunicacién interauricular, la tetralogfa de Fallot, y el cierre de una
comunicacion interventricular.

Incidencia

La incidencia es del 10-15%, habiéndose descrito series en donde llega a ser
hasta del 50%. Es mas frecuente en niflos que en adultos y en menores de 2
afios la incidencia es mucho menor estando reportado hasta un 3,5% en estos
pacientes.

SINTOMATOLOGIA

La sintomatologia puede ser tan amplia como:
Fiebre

Malestar general, astenia, adinamia
Dolores articulares

Disminucién del apetito

Irritabilidad

Dolor toréacico tipo pleuritico

Sudoracién de predominio nocturno
Sensacién de enfermedad grave.

PN VAW

En algunas ocasiones solamente se encuentran parte de éstos o fiebre y malestar
general.

Examen fisico

En los primeros dias es frecuente la presencia de roce pericardico, el cual
disminuye a medida que el derrame pericdrdico aumenta. En algunos casos,
aunque es poco frecuente, se pueden encontrar signos de taponamiento
pericardico, como son: insuficiencia cardiaca y pulso paradéjico, lo cual obliga
a un drenaje inmediato del derrame.
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DIAGNOSTICO

El diagndstico es basicamente clinico, radioldgico y ecocardiogréfico. Al solicitar
los exdmenes paraclinicos se encuentra leucocitosis con neutrofilia y una
elevacién de los reactantes de fase aguda como la velocidad de sedimentacién
globular (VSG) y la proteina C reactiva (PCR).

En el electrocardiograma no se encuentran cambios especificos, pero es
frecuente encontrar alteraciones en el ST e inversién o aplanamiento de la
onda T.

En los Rx de térax se encuentra cardiomegalia y ocasionalmente puede ir
acompaiado de derrames pleurales.

En el ecocardiograma se encuentra el derrame pericardico (figuras 3 y 4).

Figura 3. Eje corto del ventriculo izquierdo (VI), en el que se ve un derrame pericérdico muy
importante, en un paciente de 4 meses, con didmetros de 15 y 17 mm, en las diferentes zonas de
medicién. Note el aumento tan importante de liquido pericérdico, respecto al tamafio global tanto
del ventriculo izquierdo como del ventriculo derecho (VD), y la aorta ascendente (AO).

Diagnéstico diferencial

Los diagnosticos diferenciales son basicamente cuadros infecciosos, insuficiencia
cardiaca y reacciones medicamentosas.
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Figura 4. Se muestra en este ecocardiograma de eje largo, los sitios donde debe realizarse la
medicién del derrame pericdrdico, para determinar su relativo volumen, respeto al tamafio del
corazén y determinar la necesidad de drenaje.

Tratamiento

Como ya lo mencionamos, generalmente se trata de un cuadro autolimitado
pero de curso prolongado, por lo cual es indispensable explicar su naturaleza al
paciente y a su familia; en un pequefio porcentaje de pacientes se encuentran
signos de taponamiento cardiaco, lo cual precipita una pericardiocentesis con
relativa urgencia.

El tratamiento estd basado en:

1. Uso de agentes inflamatorios como la aspirina a dosis altas 30-70 mg/kg dia
durante 4 a 6 semanas o agentes antiinflamatorios no esteroideos (AINE)
como ibuprofeno e indometacina.

2. Diuréticos: principalmente en derrames significativos.

3. Reposo: aspecto sobre el cual existen algunas controversias.

En los casos en los cuales no se tiene una buena respuesta se usan los esferoides,
bésicamente prednisolona a 2 mg/kg/dia.

Sélo en los casos de taponamiento cardfaco o que exista riesgo importante
de éste, se usa la pericardiocentesis.
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Problemas a tener en cuenta

Existen algunos reportes, los cuales no son muy frecuentes en pacientes
pedidtricos, sobre el sindrome postpericardiotomia crénico o recidivantes
que no responden al tratamiento con AINE o corticoides, en los cuales estd
reportado el uso de colchicina a una dosis de 1 mg/kg/dia, obteniendo buenos

resultados.
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CUIDADOS DE ENFERMERIA 34
EN POSTOPERATORIO DE

CIRUGIA CARDIACA EN

NINOS

Lic. Patricia Monroy; Lie Marfa Conzuelo Garzén

Los cuidados criticos en el nifio con cardiopatia congénita son circunstancias
clinicas de alta complejidad que pueden desencadenar alteraciones en las
constantes vitales, y en su contexto. Durante el postoperatorio, los cuidados
de enfermeria deben estar dirigidos a identificar y resolver potenciales
complicaciones. La enfermera, en su condicién de cuidadora, se convierte en
una profesional clave en la atencién, sin olvidar que la informacién y soporte a
los padres seguird siendo pilar fundamental de nuestro cuidado.

El estado critico se define como una alteracién fisioldgica, que si no se
corrige rdpidamente y de manera apropiada puede aumentar la morbilidad
y mortalidad en forma significativa. El cuidado intensivo es una actividad
anticipatoria, para identificar los riesgos y actuar antes de que se desarrolle una
cascada de deterioro organico progresivo. El cuidado intensivo es preventivo.

Las medidas de soporte cardiovascular y respiratorio, al igual que la
monitorizacién continua de las funciones vitales, buscan evitar el deterioro
funcional. Los profesionales de enfermerfa que trabaj amos en cuidados intensivos
pediétricos somos responsables de cuidar los nifios criticamente enfermos que
alli acuden, sin olvidar que provienen de diferentes regiones, clases sociales y
costumbres, lo que hace que las necesidades de los pacientes y sus familias sean
diferentes, por lo tanto la atencién que brindamos es personalizada, integral,
humana y de alta calidad.

El cuidado postoperatorio comienza con la preparacién de la unidad para el
recibimiento del nifio una vez que sale de salas de cirugia. El conocimiento de
la cardiopatia como la evolucién y complicaciones que han ocurrido durante
la cirugfa, permiten anticipar las necesidades especiales que el nifio pueda
presentar, siendo esto informacién vital para la planificacién de los cuidados
de enfermeria, por lo que es importante que el profesional que estuvo en el
transoperatorio haga una buena entrega del paciente en donde se contemple:
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+  Identificacién del nifio con: peso, talla y edad.
+  Tiempos de la extracorpérea, clamp, perfusién, y arresto cardiaco.

) El balance hidrico, final postoperatorio. Colocacién de sangre o

hemoderivados, manitol, diurético y la presencia de sangrado.

+  La entrega de las diferentes lineas catéteres y drenajes que trae el nifio

COomo son:

+  Linea arterial, catéter central para PVC, linea pulmonar, linea de auricula

izquierda, lineas periféricas.

+ Tubos de drenaje tordxicos o mediastinales, sonda vesical y electrodos

epicdrdicos si vienen o no conectados al marcapasos externo.
+  La parte ventilatoria del niflo, gases arteriales.
- Siestd con esternén abierto y protegido.

Estos datos nos permiten organizar la unidad donde se recibira al paciente. La
unidad debe estar dispuesta de:

* Monitor con: FC, presiones invasivas, oximetria de pulso, FR y tem-

peratura.

+  Circuito. Se organiza el ventilador segin el peso y la edad del nifio para
el cilculo de los pardmetros ventilatorios, y las caracteristicas de las
presiones espiradas mdximas, ya que su aumento produce una elevacién de
la resistencia pulmonar. Es importante recordar que en cardiopatias como

el Fontan, el PEEP no debe ser mayor de 3 cm de agua.

+  Se organiza tomas de laboratorios: CH, electrolitos, tiempos PT, PTT, en

cirugias abiertas (extracorpdrea), y gases arteriales.
+  Se organizan bombas de infusién, para las diferentes mezclas.

+ Las succiones para los tubos de drenaje: mediastino, térax, y para el

aspirado bronquial.
+ Manta térmica, para las cirugias abiertas.
*  Se deben calcular los liquidos endovenoso: En cirugias abiertas son:

* 50% kg/dia para menores de 10 kg
+ 50% por superficie corporal para mayores de 10 kg.

Se calcula el sangrado permitido segtin la volemia del paciente:
+ 85 mi de sangre /kg en nifios menores de 10 kg

+ 80 mi de sangre /kg en nifios menores de 10 y 20 kg de peso
* 75 mi de sangre /kg en nifios con peso corporal a 20 kg.

306

booksmedicos.org



34 / Cuidados de enfermeria en postoperatorio de cirugia cardiaca en nifios

Durante la llegada del nifio a la Unidad, la coordinacién del equipo es
fundamental para la estabilizacién en el menor tiempo posible (la pérdida
de tiempo podria tener graves consecuencias) y la deteccién precoz de
complicaciones graves. Las enfermeras que forman parte del equipo para recibir
el paciente son dos, un médico y la auxiliar de enfermeria. La enfermera uno se
encarga de la monitorizacién de las lineas invasivas del paciente: linea arterial,
PVC, linea de auricula izquierda, linea pulmonar, toma de laboratorios, gases
arteriales, ECG y preparacién de infusiones.

La enfermera dos se encargara de asegurar la ventilacién del nifio, teniendo
en cuenta si viene intubado o extubado, colocacién de electrodos de frecuencia
cardfaca, oximetrfa de pulso, paso de sonda nasogdstrica en niflos ventilados y
preparacién de infusiones. La auxiliar de enfermeria se encarga de los signos
vitales, conectar a succién los tubos de drenaje, asegurar el acceso periférico y
la sonda vesical.

El profesional de enfermeria debe tener la capacidad critica para la
valoracidn, asi como un conocimiento exhaustivo del entorno y de los recursos
para brindar el cuidado con calidad.

La wvaloracién constante o monitorizacién continua toma especial
protagonismo en el cuidado de estos pacientes siendo imprescindible para la
deteccién precoz de complicaciones y para la administracién y evaluacién
de unos cuidados fundamentados y oportunos. La deteccién precoz de
complicaciones ird dirigida a identificar posibles alteraciones:

+  Cardiacas y hemodindmicas: bajo gasto cardiaco, insuficiencia cardiaca
postoperatoria, arritmias postoperatorias, taponamiento cardiaco, parada
cardiaca.

+ Pulmonares: derrame pleural, atelectasias, neumotorax, quilotérax, crisis
de broncoespasmo, hiperflujo pulmonar, hipertensién pulmonar, pardlisis
diafragmatica.

*  Renales: insuficiencia renal aguda.

+  Neurolégicas: hipoxia cerebral, embolia cerebral, hemorragia intracraneal,

convulsiones.
. Metabdlicas: alteraciones del equilibrio 4cido-base, alteraciones
hidroelectroliticas.

*  Hematoldgicas: sindrome hemorrégico, anemia.
+  Infecciosas: infeccién de la herida quirtrgica, neumonia.
+ Digestivas: gastritis y/o sangrado por estrés, fleo paralitico.
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DIAGNOSTICOS DE ENFERMERIA EN EL POSTOPERATORIO
DE CIRUGIA CARDIACA EN NINOS

Las cardiopatias congénitas constituyen el 90% de fallas cardiacas. Estas son
un complejo sintomdtico que puede llevar al nifio a un estado critico en el que,
por medio de mecanismos compensadores, el organismo trata de mantener un
GC y una oxigenacién tisular adecuada. Para garantizar la intervencién del
personal de enfermeria, se requiere de profesionales con conocimiento de la
fisiopatologfa, farmacologia y efectos terapéuticos adversos. Los cuidados de
enfermeria deben dirigirse con diagnésticos basados en las necesidades del
paciente, gestionando asf el cuidado con calidad.

BAJO GASTO CARDIACO RELACIONADO CON:
INSUFICIENCIA VENTRICULAR IZQUIERDA

De las cardiopatias congénitas que pueden dar lugar a falla cardiaca izquierda
en el postoperatorio son: cambio valvular mitral, postoperatorio de Jatene,
CoAo que cursa con VI hipertréfico o dilatado y las obstrucciones del tracto de
salida del ventriculo izquierdo.

En la falla ventricular izquierda por hipertrofia del VI, se presenta una
disfuncién principalmente diast6lica. En la disfuncién sist6lica, se puede
presentar edema pulmonar con presién Al por encima de 8 mmHg. También se
acompana a nivel general de diaforesis, llenado capilar lento y cianosis; desde el
punto de vista a nivel, taquipnea, dificultad respiratoria, estertores, sibilancias
pulmonares y cardiovascular, taquicardia, hipotensién y oliguria.

El objetivo es mejorar el estado hemodinidmico del nifio, compensando
primero la poscarga, reflejado en cifras tensionales segtiin los percentiles para el
peso, ajuste de la precarga y la contractilidad que mantenga el gasto cardiaco
que favorece la homeostasis.

PLAN DE INTERVENCION DE ENFERMERIA

+ Monitorizacién y evaluacién de signos vitales.

+ Valoracién permanente del gasto cardiaco: llenado capilar, TA, perfusién,
temperatura, gasto urinario, presiones de llenado: PVC, auricula
izquierda.

+ El manejo con inodilatadores como el milrinone o dopamina con
nitroglicerina, permiten mejorar la contraccién miocirdica y disminuir la
poscarga.
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+  Vigilar signos de dificultad respiratoria que estd dada por edema precapilar.
El manejo ventilatorio se orienta a mantener PEEP por encima de 4 cm
HO,, para disminuir el edema Pulmonar, y disminuir la precarga de la
auricula izquierda.

* Mantener niveles de Ca dentro de los rangos normales, esto nos asegura
una funcién contractil normal del miocardio. Si es necesario se iniciard
infusién de Ca. Se debe administrar por catéter central.

+ Mantener restriccién de liquidos :

*+ 80-100 cc/kg/dia para menores de 10 kg
800 mt? para mayores de 10 kg.

Valoracién de la placa de térax: se debe tener en cuenta la presencia de aumento
de la vascularizacién pulmonar, edema pulmonar, cardiomegalia a expensas de
cavidades izquierdas.

+  El paso de volumen que se usa SSN al 9%, a dosis de 5-10 cc/kg forma lenta,
recordando que el ventriculo izquierdo tolera mds presiones que volumen.

- Mantener balances negativos y control estricto del gasto urinario: inicio de
diuréticos. Usualmente furosemida, para lo cual es importante el monitoreo
del potasio.

+  Valorar y vigilar los signos de intolerancia a la manipulacién; bradicardia o
taquicardia, hipotensién o hipertension, desaturacién. Se pueden presentar
en los cambios de posicion o durante la terapia respiratoria.

+  Asegurar aporte de 0, de alto o bajo flujo.

+  Evitar factores que aumenten la irritabilidad del nifio.

+ Realizar un control estricto dcido-base por medio de la toma e interpretacién
de gases sanguineos. Valoracion de la acidosis metabdlica o respiratoria.

Es importante mantener una poscarga disminuida en POP de DTGA sin CIV
CoAo.

BAJO GASTO CARDIACO, FALLA VENTRICULAR DERECHA

De acuerdo con el procedimiento quirtrgico, se pueden presentar alteraciones
en la contractilidad miocardica generando un bajo gasto cardiaco.

Esto es usual en cardiopatias que requieren de ventriculotomia derecha como
son: Tetralogia de Fallot, ampliacién del TSDV, cierres de CIV desde el VD y
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truncus arterioso. También cuando el miocardio previo a la cirugia se encuentra
dilatado o hipertréfico, por miocardiopatias o HTP como en cardiopatias con
CC de izquierda derecha.

Meta: el nifio mantendrd una buena precarga ventricular y una disminucién
de la poscarga.

PLAN DE INTERVENCION DE ENFERMERIA

+  Interpretacién y valoracién de S V: taquicardia, hipotensién, mala perfusién,
llenado capilar lento.

- El inicio de la inotropia se orienta al uso de los inodilatadores como
milrinone. En ocasiones es necesario el manejo con betabloqueadores,
mejorando el llenado diastélico y disminuyendo la FC.

+ Control estricto de liquidos, llevando al nifio a restriccién de los mismos.

*  Mantener gasto urinario entre 3-5 cc/kg/h. Inicio de diuréticos.

+  Control estricto de liquidos administrados y eliminados.

+ Administracién de 0,, de alto o bajo flujo.

+  Valoracién de la placa de térax donde se puede evidenciar cardiomegalia a
expensas de cavidades derechas o derrames pleurales.

Bajo GC, disminucion del llenado ventricular
Taponamiento cardiaco

El taponamiento cardfaco puede ocurrir después de una cirugfa cardfaca, como
resultado de la acumulacién de sangre o liquido a nivel del pericardio. Esto
conlleva a una compresién del corazén alterando el gasto cardiaco. Este aumento
de la PIP puede causar compresién directa de todas o algunas de las cdmaras
cardiacas. En el periodo postoperatorio inmediato es la sangre procedente del
lecho operatorio la que puede llegar a comprometer la mecanica cardiaca por
compresion. Esta compresion puede estar dada por dos mecanismos:

+ Obstruccién de los drenajes por codgulos, con la consiguiente coleccién de
sangre en el mediastino y el pericardio.

+  Formacién de codgulos extracardiacos.

Para ayudar que la sangre se libere del pericardio y prevenir el taponamiento
cardiaco, en el postoperatorio se deja tubo de mediastino y térax después de
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la cirugia cardiaca. Es importante que el profesional de enfermeria manipule
adecuadamente estos drenajes, previniendo el taponamiento cardiaco.

Meta: la deteccién temprana de los signos y sintomas de taponamiento
cardiaco.

PLAN DE INTERVENCION DE ENFERMERIA

+ Valorar signos y sintomas: taquicardia, taquipnea, disnea y diaforesis.
Hipotension, cianosis, oliguria, disminucién del volumen minuto, aumento
de las RVS. Disminucién de ruidos cardiacos. La gravedad de estos signos y
sintomas dependerdn del grado de afectacién hemodindmica.

+  Triada de Beck: se presenta més frecuentemente en el taponamiento agudo
y consta de:

. Aumento de PVC, hipotensién sistémica, velamiento de los ruidos
cardiacos.

+  Vigilar la interrupcién del drenaje por los tubos.

+  Colocar los drenajes a succién negativa permanente.

+  Realizar un ordefio constante de los tubos, favoreciendo el drenaje de los
codgulos.

+  Control de PA.

+ Control de presiones intracardiacas: PVC, linea de auricula izquierda.

+  Control de la presién de pulso.

+  Control de perfusion periférica.

- Control de diuresis horaria.

+ Valoracién de la radiografia de térax.

+ Avisar al cirujano quien determinard si se realiza un aspirado de los tubos
de drenaje o una revisién quirdrgica, para lo cual se debe hacer reserva de
sangre.

+ Enlavaloracién de los Rx se verd ensanchamiento mediastinal.

BAJO GASTO CARDiACO, TRASTORNOS DEL RITMO DE
CONDUCCION

Una arritmia es una alteracién en el ritmo normal de los latidos cardiacos,
que puede tener una repercusién hemodindmica y poner en peligro la vida del
paciente, lo cual exige que se implementen diversas estrategias terapéuticas
rdpidas encaminadas al control y prevencién de posibles complicaciones.
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Se puede presentar una gran variedad de arritmias tanto en el postoperatorio
inmediato como tardio, dependiendo de la edad al momento de la cirugfa,
del tipo de cirugia y la duracién del seguimiento. El bloqueo cardiaco es mas
frecuente en la correccién de una CIV y un marcapaso permanente es necesario
en tales condiciones, si la conduccién AV no ha retornado en los 10 primeros
dias POR Las arritmias supraventriculares son mds comunes en las lesiones que
requieren una extensa manipulacién auricular o tienen una elevacién residual
en las presiones auriculares derechas, como en el caso de reparacién de Fontan
o intraauricular de transposicién de grandes arterias. Menos frecuentemente
pueden presentarse en pacientes con una sobrecarga residual ventricular de
presién o volumen o después de ventriculotomia, pudiendo llevar en ocasiones
a la muerte subita.

Meta: el paciente restaurard y mantendrd el ritmo sinusal, garantizando un
adecuado GC.

PLAN DE INTERVENCION DE ENFERMERIA

+  Identifique en el trazado EKG en el monitor la arritmia cardiaca y el
compromiso hemodindmico.

+  Toma de trazados EKG.

+  Garantice una adecuada oxigenacion.

+ En presencia de arritmia, se identificard qué tipo de arritmia es: en el JET
(taquicardia de la unién) como ocurre en el postoperatorio de Tetralogfa
de Fallot, el manejo serd con hipotermia, se llevara al paciente hasta 35
grados, favoreciendo el ambiente a la hipotermia. El paciente debera tener
un monitoreo central de la temperatura. Se tendrdn precauciones con la
piel, evitando la presencia de quemaduras por frio.

+ En ritmo nodal se puede dar con respuesta VD adecuada, sin alteracién del
GC, en donde simplemente se observara. En caso de que se comprometa
el gasto cardiaco, se coloca marcapasos auriculoventricular o bicameral,
para que mejore la contraccién y el volumen de eyeccién. También estd
el uso de antiarritmicos como son: amiodarona en infusién continua, este
medicamento produce flebitis por sangre periférica, por lo que se debe
hacer valoracién frecuente de este acceso.

. En bloqueo auriculoventricular se colocard el marcapasos externo:
se debe asegurar las conexiones; recordar que el polo positivo va a piel
(color rojo), y el polo negativo va conectado al electrodo epicardio (color
negro). Cuando se desea marcapasear la auricula, se deben conectar en el
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electrodo epicardico ubicado al lado derecho, y si se quiere marcapasear
el ventriculo, se debe conectar en el electrodo epicardico ubicado al lado
izquierdo del esternén.

+ Vigilar la modalidad programada, teniendo en cuenta si es unicameral o
secuencial.

+  Vigilar la vida media de la pila del marcapasos.

+  Asegurar las conexiones del marcapasos evitando que se desconecten.

+ Tomar ECG sin marcapasos, si la clinica del paciente lo permite para
verificar el ritmo en que se encuentra.

+ Valorar el umbral de salida, evitando que le cause dolor o molestia al
nifio.

Usualmente se da un determinado tiempo entre 8-10 dias para recupere el
ritmo normal. Si en este tiempo el nifio no tiene ritmo normal, es posible que
requiera de marcapaso definitivo.

BAJO GASTO CARDIACO HIPERTENSION PULMONAR

La hipertensién pulmonar (HTP) es un episodio que se presenta frecuentemente
en el postoperatorio de la cirugia de las cardiopatias congénitas. Por otra parte,
en los casos con cortocircuito izquierda-derecha y flujo pulmonar elevado,
la aparicién de crisis de HTP durante el postoperatorio es relativamente
frecuente. Estos episodios deterioran de manera aguda la funcién del miocardio
ventricular izquierdo. La consecuencia final es la hipoxia y el bajo gasto, con
toda su sintomatologia.

Meta: el nifio mantendrd las presiones pulmonares por debajo del 30% de las
sistémicas, y conservard la funcién ventricular derecha adecuando la precarga
y contractilidad.

PLAN DE INTERVENCION DE ENFERMERIA

*  Mantener sedacién adecuada: se inicia infusién de fentanyl, midazolam y
en presiones pulmonares iguales a las sistémicas o suprasistémicas, se dejard
sedacién con relajacion.

+ Inicio de vasodilatadores pulmonares: milrinone y 6xido nitrico son
recomendables en los casos de crisis de HTP postoperatoria, especialmente
en cardiopatias con corto circuito de izquierda-derecha.

*  Se recomienda minima manipulacién, evitando la sobreestimulacién en el
nifio que pueda desencadenar crisis de hipertensién pulmonar.
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+  Enlarealizacién de la higiene bronquial, se puede requerir de sedacién
adicional, bolos de fentanyl.

+  La terapia respiratoria se debe realizar con tiempos cortos de aspiracién,
ya que esto produce robo de O, Preferiblemente se utilizan sondas de
circuito cerrado cuando se estd administrando éxido nitrico.

- Interpretar y valorar la curva y el valor numérico de la presién
pulmonar.

+  Interpretacién de la gasometria, favoreciendo a la hipocapnea, pH
aumentado y P0, adecuado para el FI0, programado.

+ Como son pacientes de minima manipulacién debemos proteger la
piel de zonas de presién.

* Registrar las crisis de hipertensiéon pulmonar en notas de enfermeria.

BAJO GASTO CARDIACO SANGRADO POSTOPERATORIO

Meta: el nifio mantendra el sangrado permitido por hora.

PLAN DE INTERVENCION DE ENFERMERIA
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Se debe calcular el sangrado permitido para las tres primeras horas
basindonos en la volemia del paciente; la volemia total se estima
aproximadamente en:

+ 85 mi de sangre/kg en nifios menores de 10 kg de peso.

* 80 mi de sangre/kg en nifios menores entre 10 y 20 kg.

+ 75 mi de sangre/kg en nifios con peso corporal superior a 20 kg.
Vigilar y cuantificar el drenaje por lo tubos de mediastino y térax, cada 15
minutos la primera hora, y luego cada hora.

Observe las caracteristicas del drenaje para detectar la presencia o ausencia
de codgulos. Si las pérdidas de sangre superan lo permitido, se debe hacer
la reposicién volumen a volumen. Con GR o SSN. Cerciérese de que la
succién de los drenajes esté en presion negativa.

En presencia de sangrado verifique las pruebas de coagulacién: PT, PTT,
INR y Hto, Hb. En pacientes con cardiopatias cianosantes, por lo general
las pruebas de coagulacién estdn alteradas y pueden presentar mds sangrado
de lo esperado.

Si las pruebas de coagulacién estdn alteradas se procede al manejo médico:
colocacién de protamina, vitamina K, plasma, GR.
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PATRON RESPIRATORIO INEFICAZ

Definicién: inspiracién o espiracién que no mantienen una ventilacién
adecuada. Relacionado con atelectasia, derrame pleural, neumotdrax,
paralisis diafragmatica, quilotdrax.

Meta: el nifio mantendrd un patrén respiratorio adecuado, evidenciado
por FR normal dependiendo de la edad, saturacién y gasometria adecuada
teniendo en cuenta el tipo de correccidn quirdrgica la patologia de base.

PLAN DE INTERVENCION DE ENFERMERIA

Valorar patrén respiratorio: frecuencia respiratoria segun la edad,
presencia de disnea, taquipnea, retracciones intercostales, aleteo nasal,
hipoventilacién, cianosis.

Valorar RX de térax en busca de atelectasia, derrame pleural (frecuente
en POP Glenn y Fontan), neumotdrax, aumento o disminucién de flujo
pulmonar, posicién de tubo OT, de térax, mediastino, al igual que la
posicion del diafragma.

Monitoreo continuo de frecuencia respiratoria y oximetria de pulso,
teniendo la precaucién de cambiar frecuentemente el censor para evitar
zonas de presion y quemaduras; el valor dependerd del tipo de cirugfa y la
patologia de base.

Toma e interpretacién de gasometria arterial, encontrando retencién de
CO0, e hipoxia. En POP de FSI* Glenn y Fontan se toleran saturaciones
mayores de 70%.

Asegurar una buena analgesia.
Disminucién de la ansiedad.
Posicién de fowler o semifowler.

Fisioterapia del tdérax dirigida, drenaje postural, vibracién, percusién y
aspiracion de secreciones de la via aérea.

Estimular la realizacién de ejercicios respiratorios como respiraciones
profundas y el uso de incentivo respiratorio.

Retiro del tubo OT si se encuentra sobreinsertado, lo cual ocasiona
ventilacién selectiva.

Asegurar oxigeno suplementario para lograr una buena saturacién segin
la cardiopatia.

Colaborar en la colocacién de tubos de tdérax para drenaje cuando sea
necesario.
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Alteracién en el intercambio gaseoso

Definicién: alteracién por exceso o por defecto en la oxigenacién o en la
eliminacién de didxido de carbono a través de la membrana alvéolo capilar.

Relacionado con edema pulmonar, el cual se puede presentar por daiio en
el endotelio pulmonar después de la CEC, falla ventricular izquierda, aumento
del aporte de liquidos, defectos residuales con cortocircuito de izquierda a
derecha.

Meta: el nifio resolverd el edema pulmonar, evidenciado por ausencia de
signos de dificultad respiratoria, saturacién y gasometria adecuadas segin
cardiopatia.

PLAN DE INTERVENCION DE ENFERMERIA

+ Valorar patrdn respiratorio: taquipnea, hipoxia, estertores, irritabilidad.

* Monitoreo continuo de la frecuencia respiratoria y oximetria de pulso.

+ Monitoreo continuo de la PVC.

+  Valorar RX de térax.

. Toma e interpretacién de gasometria arterial: hipoxemia, alcalosis
respiratoria como consecuencia de la taquipnea, la acidemia metabdlica y
respiratoria indican un deterioro prolongado.

+ Mantener al nifio en posicién de fowler para aumentar la capacidad residual
funcional y disminuir la precarga.

+  Administrar FiO, bajas en cardiopatias con cortocircuitos de izquierda a
derecha, CIV, canal AV, DVAT, DPA, ventriculo izquierdo hipoplésico,
DSVD.

+  Asegurar una restriccién hidrica.

+ Realizar balance horario de liquidos administrados y eliminados.

+ Administracién de diuréticos en bolos o en infusién continua.

+  Disminucién de la ansiedad.

+ Intubacién y estabilizacién de la via aérea, utilizando PEEP altos siempre
que la estabilidad hemodindmica lo permita, FiO, bajos.

* Manejo de la via aérea artificial, utilizar sondas de circuito cerrado segin
parametros de ventilacién mecanica.

+ Anticipar y prevenir complicaciones como: SDRA, paro cardiorrespiratorio,
shock cardiogénico, arritmias.

Alteracion en el intercambio gaseoso

Relacionado con crisis de hipertensién pulmonar que son episodios de elevacién
de las resistencias vasculares pulmonares a nivel sistémico o suprasistémico y
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frecuentemente se presentan en POP de cardiopatias de alto flujo pulmonar,
obstruccién en el retorno venoso pulmonar, hipoxia crénica y algunas formas
de obstruccién del corazén izquierdo.

Meta: el nifio mantendra presiones pulmonares normales, evidenciado por
saturacion y gasometria adecuada, presiones de llenado y tensién arterial segin
percentiles.

PLAN DE INTERVENCION DE ENFERMERIA

+  Identificar en forma precoz las crisis de HTP caracterizadas por hipoxemia,
elevacion de la PVC, disminucién de la PAI, disminucién de gasto
cardiaco.

+ Monitoreo continuo e interpretacién de la curva y registro de la linea de
arteria pulmonar.

+  Asegurar una buena analgesia y sedacién para disminuir la respuesta de las
resistencias vasculares pulmonares a la manipulacién.

+ Administrar bolos adicionales de sedacién antes de realizar procedimientos
como terapia respiratoria, curaciones, retiro de lineas y tubos de drenaje, etc.

+  Ventilacién mecénica con aporte alto de oxigeno, frecuencias bajas, PEEP
bajos, tiempo inspiratorio corto y volumenes adecuados para mantener
la presiéon media de la via aérea lo mds baja posible; se puede utilizar la
ventilacién de alta frecuencia que mantiene presiones de C0, adecuadas
con presiones de la via aérea bajas y frecuencias respiratorias altas.

+  Toma e interpretacién de gasometria, la acidosis y retencién de CO,
aumentan las resistencias vasculares pulmonares, mantener un pH alcalino
entre 7,45-7,55.

+ Control de hematocrito para asegurar un buen transporte de oxigeno.

+ Administracién de bicarbonato segun valores de gases arteriales.

*  Administracién de oxido nitrico iniciando con 5 ppm, y con una dosis maxima
de 20 ppm; controlar frecuentemente para evaluar su efecto, se considera
beneficioso si mejora la PAFI minimo un 20%. Toma de muestra para niveles
de metahemoglobinemia, las cuales no deben ser mayores a 2%.

+  Administracién de vasodilatadores tipo nitroglicerina.

+ Administracién de inodilatadores tipo milrinona, firmaco de eleccién si se
garantiza una precarga ventricular derecha adecuada, tiene ademas la ventaja
de mejorar el inotropismo miocdrdico con poco consumo de oxigeno.

+ Minima manipulacién planeando el cuidado del nifio de tal forma que
aseguremos perfodos de descanso.
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+ Mantener un ambiente tranquilo y seguro para el niflo, temperatura
adecuada, volimenes de alarmas.

DIAGNOSTICO

Limpieza ineficaz de la via aérea

+  Definicién: incapacidad para eliminar las secreciones u obstruccién del
tracto respiratorio para mantener la via aérea permeable.

+  Meta: el nifio serd capaz de mantener la via aérea permeable evidenciada
por auscultacién pulmonar y patrén respiratorio normal.

+  Relacionado con dolor por herida quirtdrgica y tubos de drenaje.

INTERVENCION DE ENFERMERIA

+  Valorar el patrdn respiratorio: disnea, taquipnea, roncus.

* Monitoreo continuo de frecuencia respiratoria y pulsioximetria.

+  Asegurar una buena analgesia.

- Realizar fisioterapia tordcica (drenaje postural, perfusion, vibracién y
aspiracién de secreciones).

+  Estimular la realizacién de ejercicios de tos dirigida.

+  Asegurar tubos de drenaje.

+ Mantener una buena hidratacién.

*+  Asegurar la administracién de oxigeno suplementario himedo.

Alteracién en el equilibrio electrolitico/Hipocalemia

Los problemas de pérdida de potasio postoperatorio pueden ser originados por
diuresis elevadas, ocasionadas por los bolos de furosemida y manitol que se
coloca durante la extracorpérea para forzar diuresis. El valor de referencia del
potasio es de 3,5-4,5 mEq/ltr.

Lo importante es eliminar la causa de la hipotasemia que puede ser por:

+  Pérdidas urinarias, siendo la principal causa pérdidas gastrointestinales:
diarrea, vémito.

+  Ingestién disminuida.

Las alteraciones causadas por la hipocalemia son:

+ Cambios en el EKG por la despolarizacién ventricular lenta.

- La deplecién severa del potasio produce alteracién en la morfologia de las

ondas T, tendiéndolas a aplanar.
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Alteraciones en el ritmo, especialmente en pacientes que estdn tomando
digital.

Meta: el nifio mantendra niveles de electrolitos: K y Ca dentro del rango
normal.

Plan de intervencion de enfermeria

Identificar la condicién de base.

Se debe hacer reposicién de potasio de acuerdo al protocolo manejado por
la unidad.

La administracién del bolo debe ser, en infusién continua en dos horas.

Su administracién répida puede ocasionar disritmias fatales.

Tomar muestra de control sérico 30 minutos después de la reposicién.
Se debe tener la precaucién en la toma de la muestra, para que no haya
hemolisis que puede alterar el resultado.

Se debe rectificar la permeabilidad del acceso periférico para prevenir la
necrosis de los tejidos.

Observe cuidadosamente al paciente por cualquier efecto secundario o
signos de toxicidad incluyendo cambios EKG.
Vigilar el gasto urinario.

ALTERACION EN EL EQUILIBRIO ELECTROLITICO/
HIPOCALCEMIA

La disminucidn de Ca en el postoperatorio cardiaco puede ser causado por:

Las soluciones que se usan en el bypass.
El uso de diurético.

La quelaciéon de Ca en la sangre nitratada, como ocurre con las
transfusiones.
El aumento de la actividad de la calcitonina.
El uso de albimina y expansores plasmdticos, que disminuyen la proporcién
de Ca ionizado disponible.

Plan de intervencion de enfermeria

La administracién se Ca re puede realizar en forma de bolo o infusién.

Se debe administrar en forma lenta y diluida.
Preferiblemente por catéter central.
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+  Si es por catéter periférico, asegurarse que este esté permeable, ya que la
extravasacion produce necrosis tisular.

+ Vigilar ritmo, FC y TA.

+ Vigilar los niveles de potasio que estén dentro del rango normal, antes de
iniciar correccién del Ca, ya que si se administra Ca con potasio bajo puede
ocasionar arritmias.

+  Se debe llevar el monitoreo sérico de Ca ionizado.

Dolor agudo

Definicién: estado en el que el individuo experimenta y comunica la presencia
de una molestia grave o de sensacién incémoda. Relacionado con intervencién
quirdrgica.

Meta: el nifio no presentara ni signos ni sintomas de dolor.

Intervenciéon de enfermeria

+ Valoracién del dolor segun escalas.

+  Identificar signos de dolor como hipertensién arterial, aumento de la
frecuencia cardiaca y respiratoria, sudoracidn, palidez, tensién muscular.

*  Administracién de analgésicos en infusién continua, generalmente
fentanyl, estableciendo la dosis éptima para el alivio del dolor.

+ Monitoreo continuo de la frecuencia respiratoria, tension arterial, frecuencia
cardiaca, para detectar en forma precoz signo de sobredosificacién de
analgésicos.

+ Disponer de carro de paro y naloxona en caso de sobredosificacién.

+ Explicar al nifio las causas de dolor si su edad lo permite.

+ Realizar medidas de confort como bafio, masajes, cambios de posicién
frecuentes, etc.

+  Si se utilizan opidceos tipo morfina valorar y tratar la retencién urinaria y
nduseas.

+  Reducir el miedo y la ansiedad.

+ Utilizar técnicas alternativas como la distraccién, respiraciones profundas
y lentas, técnicas de relajacién segtin la edad.

ALTERACIONES DE LA NUTRICION: INFERIOR A LOS
REQUERIMIENTOS

+ Definicién: aporte de nutrientes insuficiente para satisfacer sus necesidades
metabdlicas.
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+  Relacionado con postoperatorio inmediato de cirugia cardiaca.

* Meta: el nifio mantendra un estado nutricional adecuado para satisfacer
sus demandas metabélicas en el postoperatorio de cirugia cardiaca,
evidenciado por mantenimiento o ganancia de peso, buena cicatrizacién
de herida quirtrgica.

INTERVENCION DE ENFERMERIA

+ Control de peso diario.

+ Control de albimina, electrolitos y glucometria frecuente.

+ Valorar RX de abdomen en busca de signos de enterocolitis (POR CoAo,
hipoxia prolongada), distensién abdominal.

+ Valorar en abdomen ruidos intestinales, el ileo paralitico se puede presentar
en las primeras 48 horas y resolver espontdneamente con reposo intestinal;
sus causas mas frecuentes son el bajo gasto y las alteraciones metabdlicas.

* Valorar cicatrizacién de herida quirurgica. Identificar factores de riesgo
nutricional como incremento de los requerimientos en SDR, falla cardiaca,
acidosis, hipoxia, quilotérax, POP de Fontan.

+  Evitar que aumente la demanda energética como el llanto, la succién,
procedimientos ~ dolorosos, utilizacién de musculos accesorios de la
respiracion y la hipertermia.

+  Tener en cuenta, para el soporte nutricional del nifio en la UCIP los
diferentes medicamentos que recibe y sus efectos colaterales como: la
furosemida produce pérdida de potasio, sodio y cloro; captopril, disminucién
de magnesio, potasio, zinc; digoxina, disminucién de potasio; propranolol,
hipoglicemia.

+ Inicio temprano de nutricién enteral si las condiciones hemodindmicas
del paciente lo permiten disminuyendo asi la traslocacién bacteriana con
paso de microorganismos patdgenos intestinales a la circulacion sistémica,
ayudando a conservar la integridad, la funcién intestinal y evitando tlceras
por estrés.

+  Identificar contraindicaciones de la nutricién enteral como bajo gasto
cardiaco con soporte inotrépico alto, paro cardiaco reciente (< de 24
horas), sangrado digestivo activo, POP reciente de coartacién de aorta,
hipoxemia severa.

B Identificar tempranamente signos de enterocolitis especialmente en
pacientes con DPA, FSP IAo en las cuales se produce un robo mesenterio,
como en coartacién de aorta, estenosis adrtica, en las cuales se presenta
una hipoperfusién mesentérica.
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Vigilar tolerancia de las diferentes férmulas, las cuales generalmente son
fortificadas debido a las restricciones hidricas, controlando perimetro
abdominal y residuo segin protocolo.

Administracién de nutricién parenteral, cuando esté contraindicada la
nutricién enteral.

RIESGO POTENCIAL DE INFECCION

Definicién: estado en el que un individuo presenta un mayor riesgo de
invasién por microorganismo patégenos.

Relacionado con procedimientos invasivos como cirugia, monitoria
invasiva, ventilaciéon mecdnica, tubos de drenaje.

Meta: el nifio no presentara ningun proceso infeccioso evidenciado por
reactantes de fase aguda negativos, hemocultivos negativos, proceso de
cicatrizacién normal, RX de térax sin lesiones.

Intervenciéon de enfermeria
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Identificar factores de riesgo como edad, peso, volumen de sangrado
postoperatorio, cardiopatia cianética, esterndén abierto, bajo gasto cardiaco,
desnutricién y reintervencion.

Vigilar signos de infeccién como letargo, vomito, fiebre, cambios en la
perfusion.

Valoracién diaria de herida quirtrgica en busca de signos de infeccién
como rubor, calor, edema y presencia de secrecion.

Valoracién diaria de estado y sitios de insercién de lineas centrales
periféricas.

Utilizar técnica aséptica para la manipulacién de lineas y tubos de
drenaje.

Realizacién de curacién de herida quirdrgica, lineas y tubos de drenaje
segun protocolo.

Manejo de la via aérea artificial con técnica aséptica.

Cambio de circuitos de ventilador y equipos de infusiones segun

protocolo.
Administracién de antibioticoterapia profiléctica.
Valoracién de paraclinicos como reactantes de fase aguda, RX de térax.

Retiro temprano de lineas centrales, electrodos de marcapaso, tubos de
drenaje y ventilacién mecdnica.
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Aprontamiento familiar ineficaz relacionado con la
ESTANCIA DEL NINO EN LA UCIP v su sITuAcION criTica

Meta: los padres mostrardn signos minimos de estrés y el afrontamiento sera
adecuado ante la situacién.

Plan de intervencion de enfermeria

Animar a los padres a expresar sus miedos, temores y dudas.

Proporcionar informacién, dentro de nuestra competencia. Reforzar y
aclarar la informacién médica.
Animar a los padres a participar en el cuidado del nifio durante su estancia
en la unidad.

DEFICIT DEL CONOCIMIENTO DE LOS PADRES
RELACIONADO CON EL PROCESO POSTOPERATORIO

Meta: los padres demostrardn comprender el proceso por el que estd pasando
su hijo.

Plan de intervencion de enfermeria

Es importante que lo padres conozcan el entorno en el que sus hijos estardn
y esto puede ser por medio de una visita a la unidad, o la presentacién de
un video.

El personal de enfermeria aclarara dudas de los padres.

En casos especiales se permitird ampliar el horario de visita.

Permitirles a los padres traer el juguete u objeto preferido del nifio.
Proporcionales a los padres el estado de su hijo, telefénicamente.

Unificar la informacién que se les dard a los padres.

Motivarlos a participar en cuidado y recreacién de su hijo.
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Adenosina 78
Anastomosis cavopulmonar 275, 278
Angioplastia con bal6n 155
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Aprotinina 271
Arco adrtico derecho 159, 195
Artritis 224
Aspirina 301
Auricula
derecha 3
izquierda 8
Auricula y ventriculo izquierdo 3

B

Betabloqueadores 80

Bloqueo AV completo 281
Bomba aspirante e impelente 3
Bosentdn 261

C

Calcioantagonistas 260

Cardioversion eléctrica 80

Carditis 224

Cavopulmonar total 284

Cerclaje de la arteria pulmonar 275, 279
CIA 86

Circulacién coronaria 12

Circulacién fetal 27

Complejo QRS 56
Corea de Sydeaham 229
Cromosoma 22qll 115

D

Danlos 203
Determinacién de la situacién
atrioventricular y ventriculoarterial 26
Diafragma 3
Di George 159
Digoxina 79
Drenaje venoso anémalo 185
parcial 185
total 185
DSAV
completo 115
parcial 115
DVAT
infracardiaco 186
intracardiaco 186
supracardiaco 186

E

Enfermedad de Kawasaki 203

Eritema marginado 225

Estenosis fisioldgica de ramas pulmonares
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Estreptococo B hemolitico 221

Estudio electrofisiolégico 80
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F

Faringoamigdalitis 224

Fistulas sistémicos pulmonares 275
Flebotomia 270

Flecainida 79

Flutter auricular 79

Foramen oval permeable 85
Frecuencia cardiaca 55

G

Gamaglobulina 243
Genes 15

H

Has de Hiz 14, 281

Hidrops fetalis 79

Hipertensién pulmonar 96, 255, 267,
117,175

HTP 199

I

indice de McGoon 280
Indice de Nakata 280
Indometacina 112
Inervacién 14
Insuficiencia

cardiaca 79

mitral 210
Interrupcién del arco adrtico 195
Intervalo

PR 55

QT 57

L

Lineas de Beau 240

M

Maniobras vagales 78
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N

Nodo
auriculoventricular 13
sinusal 13

Nodulos subcutédneos 225

o

Onda P 55

Origen anémalo de la coronaria izquierda
210

Ostium secundum 86

P

Penicilina 228
Pericardio 4
Pericardiocentesis 301
Poliartritis migratoria 224
Policitemia 268
Prednisolona 301
Profilaxis 227

secundaria 227
Prolapso valvular mitral 205

R

Resistencias pulmonares 95, 102
Ritmo cardidco 55

S

Segmento ST 57
Seno coronario 6
Sildenafil 260
Sindrome

22q11 195

de Down 115

de Ehlers 203

de Eisenmenger 260

de Marfan 203

de Noonan 125
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de Shone 209

de Noonan 185

velocardiofacial 159
Sistema de conduccién 13
Situacién atrioventricular y
ventriculoarterial 26
Situs

ambiguo 24

inversus 24

solitus 23

visceroatrial 23
Soplo

\Y

Vilvula (s)
adrtica 12
mitral 10
en paracaidas 209
pulmonar 11
auriculoventriculares 9
sigmoideas 11
tricuspide 9
Valvuloplastia 142
Valvulotomia pulmonar con catéter balén

arterial supraclavicular o 125
} - Vena cava
braquiocefalico 36 inferior 5
de eyeccién pulmonar 36 HECHON
de Still 35 i
Sulfato de morfina 265 i enas PuimonaTes 6
Ventriculo
T derecho 3,9
izquierdo 3
Taquicardia supraventricula 71 Verapamilo 80
Tipo
ostium primum 86 z
Senovenoso o seno coronario 86
Zumbido

Transposicién de grandes vasos 282

Trombocitopenia 269
Turner 185

mamario 37
venoso 37
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