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1 HISTORIA CLINICA Y EXPLORACION FÍSICA EN CARDIOLOGÍA PEDIÁTRICA Dr. José Santos de Soto. Unidad de Cardiología Pediátrica H. Infantil Universitario Virgen del Rocío. Sevilla



INTRODUCCIÓN Hoy día, comienzos del Siglo XXI, nos encontramos en una etapa sofisticada del desarrollo tecnológico en todos los campos y por supuesto en la Medicina. Sin embargo, al enfrentarnos a un niño con sospecha de cardiopatía, continúa con total vigencia realizar una buena anamnesis y exploración física, que completadas con una Rx de tórax y ECG, nos permitirá hacer una valoración clínica hacia una patología cardíaca definida la cual confirmaremos con los métodos sofisticados de diagnóstico. Insistimos en que sigue siendo fundamental una buena anamnesis y exploración; y, si realizado un diagnóstico mediante tecnología sofisticada no va de acuerdo con la clínica, es seguro que “la máquina” o la información del “intérprete” ha sido errónea o incompleta. Los datos correspondientes a la anamnesis y exploración de un niño con sospecha de cardiopatía los recogeremos siguiendo los cánones clásicos, aunque enfatizaremos sobre los aspectos específicos del niño con posible patología cardíaca. HISTORIA CLINICA Para obtener una anamnesis adecuada debemos comenzar con una buena relación de empatía con el niño y los padres.
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Obviamente si el paciente es un neonato, lactante o preescolar, la información la vamos a obtener de los padres, mientras que si el paciente es un niño escolar o adolescente, el interrogatorio debe ir dirigido preferentemente a éste. Además el adolescente debe tener derecho a expresarse privadamente acerca de sus vivencias, dolencias y problemas personales. Para realizar una anamnesis ordenada, los puntos imprescindibles sobre los que habrá que indagar serán: antecedentes familiares; antecedentes obstétricos perinatales y personales; momento de aparición de los síntomas o signos; y naturaleza y evolución de dicha sintomatología. Antecedentes familiares Tendremos que preguntar sobre antecedentes de cardiopatías congénitas en familiares directos. Exposición materna a agentes teratógenos asociados a defectos cardíacos y enfermedades maternas durante el embarazo1. Una historia familiar debe incluir la presencia de enfermedades asociadas a cardiopatías congénitas2 tales como Diabetes, Lupus, Sindromes Neuromusculares, Alcoholismo, Drogadicción, Síndrome de



Protocolos Diagnósticos y Terapéuticos en Cardiología Pediátrica



Marfan, Síndrome de Holt-Oram, Síndrome del QT largo, etc. Antecedentes obstétricos y personales Habrá que preguntar detalles respecto del embarazo como infecciones maternas, medicaciones, exposición a agentes teratógenos, etc. Preguntaremos acerca del estado al nacimiento del niño, crecimiento estaturoponderal y procesos patológicos sufridos hasta la actualidad. Anannesis actual A continuación desarrollaremos la historia actual con las preguntas clásicas ¿qué le ocurre al niño? ¿desde cuando? ¿a qué lo atribuye? En el neonato y lactante con cardiopatía, los signos y síntomas van a estar relacionados con dos situaciones específicas: Insuficiencia cardíaca congestiva (ICC) o situación de isquemia/hipoxemia3. Por ello preguntaremos si la respiración es normal, si presenta taquipnea, disnea, etc. La taquipnea suele acompañar a las cardiopatías cianóticas y a las que cursan con ICC, mientras que la disnea y quejido suelen presentarse en lesiones obstructivas de ventrículo izquierdo (VI) o en enfermedades respiratorias. Como el principal ejercicio físico del neonato o lactante es la acción de alimentarse, tendremos que preguntar si hace las tomas bien, si rechaza la alimentación, si presenta sudoración profusa con la misma, si gana peso, etc. Habrá que indagar sobre la presencia o no de cianosis, constatando que la acrocianosis ligera suele ser normal al igual que la observada al salir del baño o piscina o en días muy fríos. La cianosis central se aprecia especialmente en la mucosa bucal y la lengua y ésta sí que está relacionada con enfermedad cardíaca o respiratoria. -2-
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Para dilucidar si una cianosis es de origen cardíaco disponemos del “test de hiperoxia” que consiste en administrar oxígeno al 100% durante 10 minutos y valorar la cifra de Po2. Si Po2 ≥ 250 mmHg no se tratará de cardiopatía cianótica, mientras que con Po2 3/6). - No se acompañan de thrill o ruidos accesorios (click). - Se acompañan de un 2º tono normal. -Nunca son diastólicos. -Se localizan en un área bien definida y no se irradian. -Cambian de intensidad con la posición del paciente.
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-Se escuchan o acentúan en estados circulatorios hiperdinámicos (ansiedad, anemia, hipertiroidismo, estado febril). -Se acompañan de Rx de tórax y ECG normal. La etiología exacta de estos soplos no está bien definida, aunque se atribuyen a varias causas: la estrechez de los tractos de salida ventriculares en los niños respecto a los adultos, por lo que la sangre puede alcanzar una velocidad mayor y originar un soplo; mayor proximidad de las estructuras cardíacas a la pared torácica, al ser ésta más fina que en el adulto; presencia de falsos tendones en ventrículo izquierdo; vibraciones exageradas con la contracción ventricular; e incremento del gasto cardíaco16,20. En nuestra experiencia, en muchas ocasiones en presencia de soplo inocente en mesocardio, observamos con DopplerColor pequeños remolinos y mínimas regurgitaciones no patológicas en la válvula tricúspide que creemos son las causantes de dichos soplos. Los soplos inocentes más frecuentes en el niño son: el soplo vibratorio de still, los soplos basales pulmonar y aórtico, el soplo de ramas pulmonares, el soplo supraclavicular y el zumbido venoso. Soplo vibratorio de Still Es el más común, identificándose en el 75-85% de los niños en edad escolar. Con menor frecuencia se presenta también en niños preescolares y adolescentes. Es un soplo mesosistólico de carácter vibratorio y musical de intensidad 2-3/6 y de baja frecuencia. Se escucha mejor en decúbito supino, en el punto medio entre el borde esternal izquierdo y ápex. Su intensidad varía con los cambios posturales. Como en todos los soplos inocentes, la Rx de tórax y ECG son normales. El diagnóstico diferencial lo haremos con soplos de CIV, estenosis subaórtica y
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miocardiopatía hipertrófica. Estas entidades presentan soplos no musicales, sino ruidos de mayor intensidad, con irradiación, sin cambios con la posición y en muchos casos, asociados a frémito. Soplo pulmonar de Fogel Es auscultable casi en el 90% de los niños entre 8 y 14 años. Se ausculta en el borde esternal superior izquierdo en posición decúbito supino, como un soplo protosistólico, eyectivo y no vibratorio de baja intensidad. Se escucha mejor en presencia de anomalías torácicas, como pectum excavatum, tórax plano y cifoescoliosis. El diagnóstico diferencial se hace con el soplo de CIA y de estenosis pulmonar. En la CIA escuchamos un desdoblamiento fijo del 2º tono y un retumbo diastólico en foco tricuspídeo. Los soplos de estenosis pulmonar son eyectivos, de alta intensidad y generalmente con thrill y click de eyección. Soplo sistólico aórtico Su origen está en el tracto de salida de VI. Se encuentra en niños escolares y adolescentes. Es un soplo que escuchamos en 2º espacio intercostal derecho, protosistólico de carácter eyectivo y de baja intensidad. Aumenta en condiciones de gasto cardíaco elevado tales como fiebre, anemia, hipertiroidismo y ansiedad. El diagnóstico diferencial debe hacerse con el soplo de la miocardiopatía hipertrófica, en cuyo caso el soplo aumenta al hacer la maniobra de Valsalva y disminuye con la posición “en cuclillas”. Soplo de estenosis pulmonar de ramas Muy frecuente en recién nacidos y lactantes hasta los 6 meses de vida. Se debe al tamaño relativamente pequeño de las ramas pulmonares al nacer y la angulación -9-
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que forma con el tronco pulmonar. Es un soplo sistólico eyectivo de baja intensidad que se ausculta en el borde esternal superior izquierdo, axilas y espalda. Si permanece más allá de los 6 meses de vida se debe investigar anomalías estructurales de las ramas pulmonares. Este soplo presenta grandes dificultades para la evaluación pediátrica ya que a esta edad la incidencia de cardiopatías congénitas es alta. Por tanto, estimamos que su diagnóstico debe ser hecho por un cardiólogo pedíatra. Soplo sistólico supraclavicular o carotídeo Se puede oír en niños normales de cualquier edad. Se ausculta mejor en la fosa supraclavicular y/o en el cuello. Es de comienzo brusco y abarca la protomesosístole. Su intensidad decrece o desaparece completamente con los hombros superextendidos. El diagnostico diferencial lo hacemos con la estenosis aórtica, sabiendo que en ésta la máxima intensidad se ausculta en el 2º espacio intercostal derecho y se irradia hacia el cuello. Zumbido venoso Es el único soplo inocente continuo y puede escucharse en niños principalmente entre 3 y 6 años de edad. Se debe al aumento de flujo en las venas del cuello y lo escuchamos en el borde torácico superior derecho (más frecuente) o izquierdo. Desaparece con movimientos laterales de la cabeza o comprimiendo la vena yugular. Es más intenso en posición vertical o sentado y disminuye o desaparece en decúbito. Colocando el estetoscopio en el punto de máxima intensidad del soplo, si hacemos una ligera presión, aumenta de intensidad mientras que si aumentamos la presión, desaparece.
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EXPLORACIÓN DE OTROS ÓRGANOS
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Sistema nervioso



Pulmones Al igual que el corazón, los pulmones se deben explorar mediante inspección y auscultación. La inspección proporciona una valiosa información acerca de la frecuencia respiratoria, presencia de disnea, tiraje, respiración irregular, anomalías torácicas, etc. La auscultación nos mostrará si hay ruidos patológicos como sibilancias, estertores, subcrepitantes o crepitantes, al mismo tiempo que nos informará si el intercambio de aire es pequeño, suficiente o excesivo. Mantener el estetoscopio delante de la boca del niño nos da información útil acerca del volumen de ventilación pulmonar. Hígado Mediante la palpación obtendremos su posición a la derecha (normal), central (posible heterotaxia con anomalías cardíacas graves) o la izquierda (situs inversus visceroatrial). Palparemos si existe hepatomegalia, signo de insuficiencia cardíaca congestiva. Sabemos que lactantes sanos presentan un hígado palpable pero no aumentado de tamaño. Debemos auscultar el hígado para descartar fístulas arterio-venosas sistémicas (soplos continuos). Bazo La insuficiencia cardíaca congestiva rara vez incrementa el tamaño del bazo. Sin embargo, la endocarditis infecciosa cursa con una esplenomegalia manifiesta que nos puede inducir hacia el diagnóstico.
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Se debe hacer una exploración neurológica cuidadosa, sobre todo en niños con cardiopatías cianóticas, dado el número de anomalías que se asocian en estos casos. Hay que tener en cuenta alteraciones difusas o focales por fenómenos de tipo hipóxico o trombo-embólicos. Igualmente, tenemos que pensar en el acceso cerebral en niños con cardiopatías cianóticas que presentan un cuadro febril con vómitos y cefaleas. En neonatos y lactantes con signos de insuficiencia cardíaca es muy importante la auscultación de la cabeza para descartar soplos continuos por fístulas arteriovenosas (malformación de la vena de Galeno). Esta sencilla maniobra nos dará el diagnóstico. VALORACION CLINICA Y REFERENCIA AL CARDIOLOGO PEDIATRA Una vez realizada la Historia clínica y la exploración física del niño, se debe practicar una Rx PA de tórax en tele (niño vertical con tubo de Rx a 1,80 mts de la placa y ésta pegada al pecho) y un ECG basal. Efectuada la valoración clínica por el pedíatra ¿qué niños deben ser enviados al cardiólogo pedíatra para diagnóstico y tratamiento? Pensamos que deben ser enviados al cardiólogo pediatra: - Niños con signos y/o síntomas sugerentes de Cardiopatía congénita. - Niños con signos y síntomas sugerentes de insuficiencia cardíaca. - Niños con evidencia de arritmias cardíacas significativas. - Neonatos y lactantes menores de 1 año con cambios en la auscultación cardía-
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ca y/o sintomatología sugestiva de desorden cardiovascular. - Niños asintomáticos con soplos con las características descritas como patológicos. - Niños con soplos de características inocentes que se acompañen de: -Alteraciones (bien documentadas) en la exploración física, Rx de tórax y/o ECG, sugestivas de cardiopatía. -Antecedentes familiares de alta incidencia de cardiopatías congénitas y/o muerte repentina o temprana. -Cambios auscultatorios en su seguimiento y/o historia clínica claramente sugerentes de cardiopatía. ¿Qué niños no deben ser enviados al Cardiólogo Pediatra? Hemos visto anteriormente como más del 80% de los niños sanos pueden presentar un soplo inocente, sin patología cardíaca, en alguna etapa de su vida. Por otro lado, hoy día gracias a la excelente, entre otras, preparación auscultatoria del pedíatra, junto a las numerosas exploraciones de niños sanos (consulta de niños sanos, escuelas de fútbol y otros deportes, revisiones escolares, etc.) y la medicina defensiva imperante, hace que actualmente muchas consultas de Cardiología Pediátrica de centros terciarios estén colapsadas por peticiones de consultas de niños con soplos inocentes sin patología alguna, influyendo negativamente sobre la calidad asistencial y retrasando la atención a los pacientes patológicos que realmente lo necesitan. Por ello, en nuestra opinión, no deben ser enviados al Cardiólogo Pedíatra: - Niños mayores de 2 años con soplos de características inocentes con Rx de tórax y ECG normales. - Niños con soplos inocentes y antecedentes familiares de cardiopatías val-
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vulares degenerativas o isquémicas en abuelos, tíos, etc. - Niños con arrítmias banales en ECG (arrítmia sinusal respiratoria). - Niños al que se le detecta un soplo en presencia de estado circulatorio hiperdinámico (fiebre, anemia, hipertiroidismo, ansiedad). Se debe hacer nueva valoración una vez superado dicho estado y, si persistiese el soplo si sería factible su envío. BIBLIOGRAFÍA 1. Sánchez López MC, Gracián Gómez M, Roca Llop. Semiología del niño cardíaco. En Pedro A Sánchez. Cardiología Pediátrica. Clínica y Cirugía. Barcelona. Salvat Editores SA. 1986; pag 88-99. 2. Greenwood RD, Rosenthal LA, Parisi L. Extracardiac anormalities in infants with congenital heart disease. Pediatrics 1975; 55: 485492. 3. Quero Jiménez M. Cardiopatías Congénitas. Diagnóstico y Tratamiento de Urgencia. Barcelona. Editorial Científico-Médica 1973. pag 1. 4. Jones RS, Baumer H, Joseph MC, Shinebourne EA. Arterial oxygen tension and the response to oxygen breathing in the differencial diagnosis of congenital heart disease in infancy. Arch dis child 1976; 51: 667-670. 5. Kothari SS. Mechanism of cyanotic spell in tetralogy of Fallotthe missing link?. Int j cardiol 1992; 37: 1-5.
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6. Pomeranz AJ, Busey SL, Sabnis S, Behrman RE, Kliegman RM. Nelson. Estrategias diagnósticas en Pediatria. Madrid. McGrawHill/Interamericana de España, SAU. 2002; pag 58-61. 7. Sebst SM. Chest pain in children. Pediatr Rev 1997; 18: 169-173. 8. Swenson JM, Fischer DR, Miller SA, Boyle GJ, Ettedgui JA, Beerman LB. Are chest radiografhs and electrocardiograms still valuable in evaluating new pediatric patiens with heart murmurs or chest pain ?. Pediatrics 1997; 99: 1-3. 9. Task Force on blood pressure control in children – National heart, Lung and bloom institute. Report of the second task force on bloom pressure control in children-1987. Pediatrics 1987; 79: 1-25. 10. Fyler DC. Nadas Cardiología Pediátrica. Madrid. Edit Mosby 1994: pag 296. 11. Schieken RM. Systemic hypertension. In Allen HD, Gutgesell HP, Clark EB, Driscoll DJ. Moss and Adams´ Heart disease in infant children and adolescents. Philadelphia. Lippincott Williams and Wilkins 2001; pag 1402-1403. 12. Update on the 1897. Task force report on high blood pressure in children and adolescents: a working group report fom the national high blood pressure education program working group on hypertension control in children and adolescents. Pediatrics 1996; 98: 649-658. - 12 -
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13. Sánchez Cascos A. El corazón en los síndromes polimarformativos. Barcelona. Edit Labor SA 1976. 14. Emmanouilides GC, Baylen BG. Neonatal cardiopulmonary distress without congenital heart disease. Curr Probl Pediatr 1979; 9: 4-8. 15. Fyler DC. Cardiología Pediátrica de Nadas . Madrid. Edit Mosby 1994: pag 106. 16. Allen HG, Phillips JR, Chan DP. History and physical examination. In Allen HD, Gutgesell HP, Clark EB, Driscoll DJ. Moss and Adams´ Heart disease in infant children and adolescents. Philadelphia. Lippincott Williams and Wilkins 2001; pag 143-152. 17. Reddy PS, Meno F, Cutiss EI. The genesis of gallop sounds: investigation by quantitative phono and apex cardiography. Circulation 1981; 63: 922-933. 18. Pelech NA. Evaluation of the pediatric patient with a cardiac murmur. Pediatr Clin North Am 1999; 46: 167-188. 19. Advani N, Menahem S, Wilkinson JL. The diagnosis of innocent murmur in childhood. Cardiol Young 2000; 10: 340-342. 20. Kobinger ME. Assessment of heart murmur in childhood. J Pediatr (Rio J) 2003; 79 Suppl I: S87-S96.
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de la población estudiada, habiéndose estimado en un 8 por 1000 antes del primer año de vida y en un 12 por 1000 antes de los 16 años (14). Hay un ligero predominio por el sexo masculino, más acusado en las obstrucciones al tracto de salida del ventrículo izquierdo (5,15). Alrededor del 25-30 % de los niños con cardiopatía congénita se presentan en el contexto de síndromes malformativos (tabla 1) o cromosomopatías. A su vez, la tasa de cardiopatías congénitas en algunas cromosomopatías, como las trisomías 21, 18, 13 o el síndrome de Turner (45X) es muy elevada (16) (tabla 2). La mortalidad por cardiopatía congénita en niños menores de 1 año supone algo más de 1/3 de las muertes por anomalías congénitas y alrededor de 1/10 de todas las muertes en ese periodo de la vida (17). La mortalidad por esta causa ha caído considerablemente en los últimos años, debido a los avances en el diagnóstico, tratamiento quirúrgico y cuidados postoperatorios (un descenso del 40 % en EEUU entre 1979 y 1997) (18), aunque sigue siendo substancial, sobre todo en las anomalías más severas, como el síndrome de corazón izquierdo hipoplásico. Al mismo tiempo la edad de muerte de fallecimiento ha aumentado, lo que supone un incremento de la supervivencia. Si se tiene en cuenta que en el año 2003 se produjeron en España 438000 nacimientos, cabe suponer que alrededor de 4000 niños nacieron con una malformación cardiaca. El incremento de la edad



PREVALENCIA Los defectos cardiacos son las malformaciones congénitas más frecuentes, con una incidencia que se ha estimado entre 4 y 12 por 1000 recién nacidos vivos, según distintos autores (1-7), siendo mucho más alta en los nacidos muertos (8). Las diferencias en la tasa de los distintos estudios se deben, en parte, a los diferentes criterios de registro y de diagnóstico, así como a la época de estudio (6,8,9). Se ha observado un aumento aparente de la incidencia de las cardiopatías congénitas en los trabajos más recientes, especialmente de las cardiopatías más leves, como la comunicación interauricular y, sobre todo, la comunicación interventricular (CIV), permaneciendo constante la prevalencia de las más severas, como la transposición de las grandes arterias (TGA) o el síndrome de corazón izquerdo hioplásico (SVIH)(6,10,11). Esto induce a pensar que el incremento se deba, al menos en parte, a una mejora en las técnicas de diagnóstico, fundamentalmente el EcoDoppler, capaz de detectar comunicaciones interventriculares de muy pequeño tamaño(6,10,12,13), que con frecuencia se cierran espontáneamente en los primeros meses. En el trabajo de Cloarec y cols (6), la prevalencia de las cardiopatías congénitas disminuía de 9.8 a 5.3 por 1000 si se excluían las CIVs musculares de diámetro inferior a los 3 mm., que representaban el 70,2 % de todas las CIVs. La prevalencia de las cardiopatías también varía con la edad -1-



Protocolos Diagnósticos y Terapéuticos en Cardiología Pediátrica



materna en los últimos años, junto con el mencionado aumento en la supervivencia de los pacientes con cardiopatía congénita, muchos de los cuales llegarán a la edad adulta y tendrán descendencia (con el consiguiente aumento del riesgo de recurrencia), puede suponer un aumento de la prevalencia de las cardiopatías congénitas. El impacto socioeconómico y el devastador efecto en los familiares que supondría este incremento, requieren un mayor esfuerzo en las medidas de prevención La distribución porcentual de las distintas malformaciones cardiacas también varía según las distintas series y época de estudio, sobre todo en el caso de la CIV, que es la más común, habiéndose encontrado menos variaciones en las más severas (en algunos trabajos recientes la prevalencia de las cardiopatías severas ha disminuido como consecuencia del gran incremento en el diagnóstico fetal, que a su vez ha abocado a un aumento en el número de interrupciónes del embarazo) (19,20). En general, la más frecuente es la CIV, que en algunas series supera el 60 % (6), seguida por la CIA, EP, ductus, coartación de aorta, defectos del septo atrioventricular, tetralogía de Fallot, estenosis aórtica , TGA y SHVI (Tabla 3)
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(10,23). La mayor parte (80-85 %), tiene un origen genético, mendeliano o multifactorial. Tradicionalmente se ha venido admitiendo que más del 90 % se debían a herencia poligénica multifactorial. Según este modelo, la causa de las malformaciones cardiacas se debe a la concurrencia de factores genéticos y ambientales (16, 24). La malformación se expresaría cuando el efecto aditivo de varios genes predisponentes (herencia poligénica) excediera un umbral; a su vez, el umbral podría modificarse por el efecto de teratógenos ambientales. Este modelo explicaría la existencia de riesgos menores que los de la herencia mendeliana, como ocurre en gran parte de las cardiopatías congénitas. Sin embargo, trabajos recientes sobre las bases moleculares de las cardiopatías congénitas, en los que se ha observado que algunas malformaciones específicas presentaban un riesgo de recurrencia superior al esperado según el modelo poligénico (25), aportan cada día más casos debidos a mutación de un solo gen o una pareja de genes, bien asociadas a síndromes malformativos, como el Noonan, el Holt-Oram, el Marfan, el Ellis van Creveld o el Alagille (Tabla 4), o bien aislados, como la miocardiopatía hipertrófica o la forma familiar de la dilatada, el QT largo, la estenosis aórtica supravalvular o los trastornos de lateralidad (22,25-33). En algunos casos hay heterogeneidad genética ya que, la malformación puede ser causada por la mutación de un gen, pero también por microdelecciones en distintos locus. En la herencia mendeliana clásica el fenotipo se expresa como consecuencia de mutaciones en uno (dominante) o ambos (recesiva) alelos de un gen. Aunque la lista de síndromes con afectación cardiaca debidos a herencia mendeliana por mutación de un solo gen es muy larga, la proporción de casos debidos a este tipo de herencia se estima en 5-10 %.



ETIOLOGÍA Las CC se producen como resultado de alteraciones en el desarrollo embrionario del corazón, sobre todo entre la 3ª y 10ª semanas de gestación. La etiología se desconoce en la mayoría de las ocasiones. Alrededor de un 10 % de los casos se asocian a anomalías cromosómicas visibles con técnicas convencionales (21), aunque si se incluyen las microdelecciones (como la 22q11), la proporción aumenta hasta casi un 25 % (22). Alrededor del 2-3 % pueden ser causadas por factores ambientales, bien sean enfermedades maternas o causadas por teratógenos



-2-



Protocolos Diagnósticos y Terapéuticos en Cardiología Pediátrica



Algunas miocardiopatías se deben as mutaciones en el ADN mitocondrial, heredándose exclusivamente de la madre (34) Es muy difícil determinar con seguridad la relación causa-efecto entre los factores ambientales y las malformaciones. La identificación de teratógenos cardiacos es complicada, debido a la variabilidad del riesgo (que depende del momento y dosis de la exposición), así como a la certeza de la exposición, a las limitaciones en el diseño del estudio y a la heterogeneidad etiológica de anomalías fenotípicamente similares (10). En el momento actual hay evidencia o sospecha importante respecto a la asociación causal de algunos factores ambientales, entre los que se encuentran: 1) algunas enfermedades maternas, como la diabetes,el lupus eritematoso o la fenilcetonuria; 2) agentes físicos, como las radiaciones y la hipoxia, o químicos, como el litio o los disolventes, colorantes y lacas para el cabello; 3) fármacos o drogas, como el ácido retinoico, la talidomida, las hidantoínas, trimetadiona, hormonas sexuales, anfetaminas o alcohol; 4) agentes infecciosos, como la rubeola y probablemente otros virus (Tabla 5). FACTORES DE RECURRENCIA
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sexos, con un riesgo del 50 % de hijos afectados. Cuando dos progenitores sanos tienen un hijo con una enfermedad autosómica dominante la causa puede ser: 1) una mutación “de novo”, siendo entonces el riesgo de transmisión a un hijo del afectado muy bajo, pero más alto que el de la población general, o 2) la existencia del trastorno con penetración incompleta, que no se manifiesta en el progenitor, como puede ocurrir en algunos casos de síndrome de QT largo (35), en los que solo se podría determinar mediante estudios moleculares. Otro problema que puede presentarse en la determinación del riesgo de recurrencia consiste en que alguna de las enfermedades autosómicas dominantes tienen una expresividad fenotípica variable, que cuando es muy pequeña dificulta su reconocimiento, como ocurre en el síndrome de Marfan o de Alagille. En estas situaciones es necesario estudiar con gran atención a los familiares. Para complicar más las cosas, las mutaciones de un mismo gen pueden causar cardiopatías diferentes y, por el contrario, la misma cardiopatía puede tener su origen en diferentes genes (25). El riesgo de recurrencia en las cardiopatías asociadas a cromosomopatías varía en dependencia del tipo de anomalía cromosómica. En las parejas con un hijo con una cromosomopatía por no disyunción, el riesgo de recurrencia es del 1 %, riesgo que aumenta cuando alguno de los progenitores presenta traslocación, sobre todo si se trata de la madre (hasta el 10 % en el S. de Down)(8). En los raros casos en los que la madre con S. de Down es fértil, el riesgo de recurrencia es del 30-40 % (8). Muchos de los síndromes por microdelección son esporádicos, pero en algunos, como el síndrome de DiGeorge y el velocardiofacial puede haber transmisión familiar. Si alguno de los progenitores presenta la delección el riesgo de recurrencia en sus descendientes se incrementa hasta el 50 % (33).



DE



El riesgo de recurrencia en cardiopatías con herencia de tipo monogénico es del 50 % en los casos de herencia autosómica dominante con penetrancia completa. Si la herencia es autosómica recesiva, cuando existe un hermano afectado, el riesgo de recurrencia para otro hermano es del 25 %, mientras que si el afectado es uno de los progenitores el riesgo es considerablemente inferior. Cuando se trata de herencia recesiva ligada al sexo, el riesgo para la descendencia masculina de una portadora femenina sería del 50 %; si es dominante pueden padecer la enfermedad ambos
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Cuando no se conoce el tipo de herencia, el riesgo se establece empíricamente en base al modelo aditivo multifactorial, cuantificándose en el 2-4 % para los hermanos de un hijo afectado, valor que se triplica cuando los afectados son 2 hijos. El riesgo es mayor cuando los afectados son los progenitores que cuando hay un hermano afectado, admitiéndose por la mayoría de los autores que el riesgo de transmisión es superior cuando la afectada es la madre. El riesgo de recurrencia varía según la cardiopatía (tabla 6). A pesar de la elevada tasa de concordancia exacta o de grupo en las recurrencias encontrada en algunos estudios, el hallazgo de una cardiopatía leve, no excluye una más severa en las recurrencias y, por el contrario, la existencia de una cardiopatía severa no implica necesariamente otra cardiopatía severa en caso de recurrencia (36)
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cidos. Cuando la causa de la malformación se debe a una alteración monogénica conocida o a una anomalía cromosómica el riesgo de recurrencia es variable en función del tipo de herencia o de la alteración cromosómica. Cuando la causa es desconocida es aún más difícil establecer con precisión el riesgo de recurrencia, como ya hemos mencionado en el apartado anterior. En estos casos se debe hacer una historia familiar detallada y un examen minucioso de los familiares del paciente (33). Es probable que en un futuro no muy lejano, una vez hayan sido reconocidos los genes causantes de algunas CC , sea posible desarrollar tests diagnósticos para identificar familias de riesgo y desarrollar la terapia génica adecuada. En los casos con riesgo aumentado se puede recurrir al diagnóstico prenatal. La amniocentesis, la biopsia de las vellosidades coriónicas y las muestras de sangre del cordón umbilical permiten el estudio citogenético en madres con riesgo para anomalías cromosómicas, aunque son procedimientos invasivos con riesgo de aborto (41). El “screening” de sangre materna al final del primer trimestre o durante el segundo trimestre de la gestación, para el estudio de la alfa-fetoproteína (AFP), la gonadotropina coriónica (beta-hCG) y el estriol no conjugado (uE3) también constituyen un procedimiento eficiente, sobre todo si se combina con la ultrasonografía, con la ventaja adicional de que no son invasivos (42,43). Actualmente las indicaciones para la práctica de la Ecocardiografía fetal están bien establecidas, de acuerdo con los factores de riesgo familiares, maternos o fetales (6,19,20,44,45) (tabla 7). El diagnóstico prenatal permite el tratamiento precoz de la malformación, con el consiguiente beneficio para el paciente. Una somera aproximación respecto a la conducta a seguir en la prevención se



PREVENCIÓN Aunque todavía no es mucho lo que se puede conseguir respecto a la prevención primaria, pueden tomarse una serie de medidas, como el control de la diabetes materna, la vacuna de la rubeola y evitar la exposición a teratógenos durante el embarazo. Un buen control de la glucemia antes de la concepción y durante el embarazo reduce el riesgo de anomalías congénitas (37); estudios recientes en ratas con diabetes inducida han mostrado una reducción del riesgo de embriopatía diabética con la administración de antioxidantes (vitamina E) a las madres gestantes (38). Otros trabajos han sugerido un efecto protector de los suplementos vitamínicos conteniendo ácido fólico (39,40). Si en ulteriores investigaciones se confirmaran estos resultados, se abriría un panorama más esperanzador en la prevención primaria. Las medidas de prevención secundaria, mediante el consejo genético y el diagnóstico prenatal, son importantes en las parejas con factores de riesgo cono-
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esquematiza en el diagrama: PREVENCIÓN. Una vez establecido el diagnóstico fetal, es responsabilidad del médico informar de forma fidedigna, comprensible y exhaustiva acerca del pronóstico de la malformación; la decisión de continuar o interrumpir el embarazo en las malformaciones severas les corresponde a los progenitores. Por último, en los pacientes con cardiopatía congénita se pueden evitar complicaciones y secuelas, como el síndrome de Eissenmenger o algunas complicaciones neurológicas gracias al diagnóstico y tratamiento precoces.
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TABLAS TABLA 1. SINDROMES MALFORMATIVOS CON AFECTACIÓN CARDIACA FRECUENTE Hernia diafragmática Atresia duodenal Atresia de esófago y Fístula traqueo-esofágica Ano imperforado Asociación VACTERL Asociación CHARGE S. de Ivemark (Heterotaxia) Onfalocele Pentalogía de Cantrell y Ectopia Cordis Agenesia renal (S. de Potter) S. de Goldenhar Agenesia del cuerpo calloso



TABLA 2. CROMOSOMOPATÍAS MAS COMUNESCON AFECTACIÓN CARDIACA Cromosomopatía Incidencia de C. Congénita Visibles con técnicas convencionales



Lesiones más comunes



Trisomía 21 (S. de Down) Trisomía 13 (S. de Pattau) Trisomía 18 (S. de Edwards) 45 X0 (S. de Turner) 4p- ((S. de Wolff) 13q18q5p- (Cri du chat)



50 % > 90% > 90 % 25 % 40 % 50 % 50 % 25 %



CA-VC, CIV, CIA CIV, DAP, Valvulopatías CIV, DAP, Valvulopatías CoAo, EP, EA, Otras CIV, CIA, DAP CIV CIV, CIA DAP



75 % > 50 75% 75 % 85 %



Malformaciones Troncoconales EP, Miocard. Hipertrófica EA Supra., EP Perif. CIA, CIV, Trastornos conducción EP, TF



Síndromes de microdelección 22q11 (CATCH-22) 12q22 (Noonan) 7q11.23 (Villiams-Beuren) 12q (Holt-Oram) 20p (Alagille)



Abreviaturas: CIA: Comunicación interauricular. CIV: Comunicación interventricular. DAP: Ductus arterioso permeable.EA: Estenosis aórtica. EP: Estenosis pulmonar. TF: Tetralogía de Fallot
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TABLA 3. DISTRIBUCIÓN DE LAS CARDIOPATÍAS CONGÉNITAS MÁS COMUNES Cardiopatía



Distribución (%)



(Intervalo) (Mediana) Comunicación interventricular 16-50 (31)(*) Comunicación interauricular 3-14 (7.5)(*) Ductus arterioso permeable 2-16 (7.1) Estenosis pulmonar 2-13 (7.0) Coartación de aorta 2-20 (5.6) Tetralogía de Fallot 2-10 (5.5) Estenosis aórtica 1-20 (4.9) Transposición de grandes arterias 2-8 (4.5) Defectos del septo atrio-ventricular 2-8 (4.4) Síndrome del corazón izquierdo hipoplásico 0-6 (3.1) Modificada de Hoffman JIE (2). (*) La tasa actual es más alta, sobre todo en la CIV



TABLA 4. SINDROMES CON HERENCIA MONOGÉNICA CON FRECUENTE ASOCIACIÓN CON CARDIOPATÍA Autosómica dominante



Autosómica recesiva



S. de Apert S. de Ehler-Danlos S. de Holt-Oram S. de Marfan S. de Romano-Ward S. de Alagille S. de Noonan Leopard S. de Williams-Beuren S. de Bourneville (Esclerosis tuberosa) S. de Steinert (Distrofia miotónica S. de Watsos (cardiocutáneo



S. de Ellis van Creveled S. de Jervell-Langer-Nielsen Glucogenosis IIa, IIIa, IV Mucopolisacaridosis I, IV Ataxia de Friedreich Pseudoxantoma elástico S. de Beckwith_Wiederman S. de Mulibrey Ligada al cromosoma X S. Hunter (Mucopolisacaridosis II) Distrofia muscular de Duchene



Modificada de Nora JJ (16)



TABLA 5. AGENTES AMBIENTALES EN LA CAUSACION DE LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS Fármacos/Drogas



Agentesi infecciosos



Agentes maternos



- Trimetadiona - Acido retinoico - Talidomida - Litio - Alcohol - Hidantoínas ¿? - Hormonas sexuales ¿? - Simpatico miméticos ¿?



- Rubeola - Otros ¿?



- Diabetes - Enfermedades del colágeno - Fenilcetonuria



Agentes físicos Otros - Radiaciones - Hipóxia



- Disolventes ¿? - Pinturas ¿? - Lacas y colorantes ¿? - Pesticidas ¿?



¿?: Menor grado de evidencia
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TABLA 6. RIESGO DE RECURRENCIA Malformación cardiaca Comunicación Interevntricular Comunicación interauricular Defecto del septo atrio-ventricular Ductus arterioso permeable Estenosis aórtica valvular Estenosis pulnmonar valvular Coartación de Aorta Transposición de grandes arterias Tetralogía de Fallot S. del Corazón izquierdo hipolpásico Modificada de Hoffman JIE (8)



Riesgo cuando un hermano está afectado (%) 6 3 2 2,5 3 2 2 2 2 1-2



Riesgo cuando un progenitor está afectado (%) 4 4 5-10 3 5-10 6 3 5 4 5



TABLA 7. INDICACIONES DE ECOCARDIOGRAFÍA FETAL A) Riesgo por historia familiar -



Padres, algún hijo o familiar con cardiopatía congénita.



A) Riesgo por factores maternos B.1.- Enfermedades -



Diabetes Enfermedad del colágeno Fenilcetonuria



B.2.- Exposición a teratógenos cardiacos conocidos B.3.- Edad materna avanzada B) Riesgo por factores fetales -



Ecografía obstétrica con sospecha de anomalía cardiaca Malformación extracardiaca frecuentemente asociada a cardiopatía Arritmia fetal “Hydrops fetalis” no inmune Anomalía cromosómica diagnósticada por amniocentesis Bioquímica anormal en suero materno (AFP, hCG, uE·)
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DIAGRAMA PREVENCIÓN PROGENITORES



SIN FACTORES DE RIESGO CONOCIDOS



EVITAR TERATÓGENOS



CON FACTORES DE RIESGO



SUPLEMEN. VITAMIN. CON ACIDO FÓLICO ?



FACTORES MATERNOS



DIABETES



EDAD AVANZADA



TERATÓGENOS



TATAMIENTO



AFP, hCG, uE3 AMNIOCENTESIS ECO FETAL



INFORMAR/ EVITAR
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ESTUDIO GENÉTICO CONSEJO GENÉTICO ECO FETAL



3 CARDIOLOGIA PREVENTIVA EN PEDIATRIA. OBESIDAD, HIPERTENSION Y DISLIPEMIA Prof. Dr. Julio Ardura Fernández Cardiología Pediátrica. Hospital Universitario. Facultad de Medicina. Valladolid



INTRODUCCION La teoría de la promoción de la salud infantil, se ha circunscrito preferentemente a la prevención de las enfermedades del niño, a lo largo de la edad infantil. La doctrina de la promoción de la salud del niño, como prevención de la patología que puede afectarle en la edad adulta, ha tardado en plantearse y sobre todo aún no se ha generalizado. El primer planteamiento, principalmente a través de los calendarios vacunales, ha alcanzado sus objetivos. Ahora surge la necesidad de cumplir un nuevo rol, que se concreta en la prevención de las enfermedades del adulto. La información disponible demuestra que las enfermedades cardiovasculares (ECV), como la enfermedad coronaria, accidentes cerebrovasculares y arteriopatía periférica, causan más muertes en Estados Unidos que todas las demás causas juntas. También son la primera causa de muerte en Europa y en España. Una vez manifestadas, las acciones médicas apenas alcanzan a mantener estable la prevalencia y la mortalidad, aunque mejoran la calidad de vida; pero se ha demostrado que pueden modificarse esos resultados, mejorando la condición de salud de ese individuo, cuando aún es niño. Es decir, promover un niño sano, es el fundamento para lograr un adulto más sano.
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A lo largo del siglo XX, la esperanza de vida en los Estados Unidos pasó de 47 años (1900) a 78 años (1995), es decir, la expectativa de vida media ha subido 30 años en la última centuria. Este cambio no se atribuye a innovaciones espectaculares, sino a cambios simples, entre otros a la modificación de los hábitos generales de la población. De ahí el desarrollo y vigencia del concepto de estilo de vida saludable. Y en particular la promoción de hábitos saludables como el abandono del tabaco, alcohol y otras drogas, la práctica deportiva y la nutrición adecuada. ETIOLOGIA Se ha demostrado, que lo hechos precursores de las ECV del adulto se establecen en la infancia. Pero su reconocimiento es díficil de evidenciar en el niño, porque la emergencia de factores de riesgo en niveles “anormales”, tal como se identifican como criterios en el adulto, no son evidentes entonces. Producto de las investigaciones reseñadas, ha sido el establecimiento de su origen multifactorial; asi como de un catálogo en el que se han citado hasta 200 factores de riesgo diferentes (tabla 1). Las ECV, como tantas otras, implican una base genética, que se evidencia por el acúmulo de prevalencia en algunas familias y/o su manifestación en edades inusualmente precoces; antes de los 55 años en varones y
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de 65 años en mujeres. El riesgo derivado de la edad, sexo, condición familiar e historia personal, no son susceptibles de modificación sustancial. Pero sí lo son los llamados factores de riesgo modificables, relacionados con aspectos fisiológicos (lipidos, presión arterial), culturales (tipo de dieta), hábitos (tabaco, alcohol), estilos de vida (actividad física, sedentarismo), patrones de conducta y comportamiento (horas de televisión, videojuegos, ordenador,uso de automovil). La identificación precoz de algunos de ellos, como hiperlipidemia, hipertensión y obesidad, han permitido constatar la tendencia a mantenerse elevados, o en límites altos de la normalidad, a lo largo de seguimientos que alcanzan desde el recien nacido hasta los 30 años; y en series longitudinales vigiladas entre 6 y 15 años consecutivos. Entre otros se conoce el fenómeno de canalización o “tracking” para el peso, talla, colesterol total, LDL-colesterol, presión arterial y estrés. DIAGNOSTICO La prevención primaria de las ECV del adulto, a través de la intervención sobre el niño, requiere conocer todos los datos concernientes al adulto, que incluyen los factores de riesgo enumerados y sus características dinámicas, con protocolos de estudio y normas específicas. 1) Obesidad Constituye una auténtica epidemia de la edad pediátrica en los paises desarrollados. Alrededor del 14% de los niños son obesos y otro 20% cumple criterios de sobrepeso. Los niños son cada vez menos activos y mas sedentarios y han reducido su gasto energético por debajo de lo requerido. Además, se ha verificado que es un problema en expansión y de inicio cava vez en edad mas temprana. Con frecuencia se acompaña de elevación de la presión arterial, lo que produce un efecto multiplicativo del riesgo vascular. El concepto de obesidad es el exceso de grasa corporal y su valoración diagnóstica en la
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práctica clínica, se establece por la situación del peso del paciente en la distribución de percentiles para la edad y sexo. Asi como por la situación del indice de masa corporal (IMC: peso/talla2) en la correspondiente distribución percentilada. Por encima de 25 se corresponde con sobrepeso y por encima de 30 con obesidad. Existen diferentes mecanismos etiopatogénicos, si bien la mas común es la forma exógena, relacionada con el exceso de ingesta y/o la reducción de gasto energético. 2) Hipertension arterial La población general española muestra una prevalencia en torno al 30% que se incrementa con la edad, alcanzando al 60-75% por encima de los 60 años. La población pediátrica muestra una prevalencia en torno al 4%; y el 75% de éllos corresponden a niños con sobrepeso u obesidad. En la edad pediátrica se describen formas primaria, secundaria y esencial en función de los mecanismos etiopatogénicas, que no es momento de considerar. Se acepta el diagnóstico de hipertensión, cuando el valor observado con técnica adecuada supera el percentil 95 para la edad, sexo y talla corporal. A tal efecto, es clásico el informe y referencias de normalidad de la Task Force Americana; pero estan publicados y disponibles numerosos patrones de referencia percentilada que conciernen a población española. 3) Dislipemia Se entiende por dislipemia, la alteración en la concentración de las lipoproteinas plasmáticas, representadas principalmente por el colesterol total, las fracciones LDLcolesterol y HDL-colesterol, los trigliceridos, las apolipoproteinas y la lipoproteina (a). Como en las entidades precedentes, hay diversos mecanismos implicados en la etiopatogenia; si bien el mas común es el derivado de una conducta nutricional inadecuada. El diagnóstico de dislipemia se establece mediante estudios analíticos, generalmente
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tras doce horas de ayuno. Y los criterios mas comunes son, colesterol total por encima del percentil 95 para la edad, equivalente a valor absoluto superior o igual a 200 mg/dL; y fracción LDL-colesterol superior al percentil 95 o su valor absoluto igual o superior a 130 mg/dL. Como hechos complementarios, debe tenerse en cuenta que no esta justificados en clínica rutinaria los estudios de cribado. Constituyen indicaciones los antecedentes de ECV en padres y abuelos a edad inferior a 55 años; padres con colesterol cotal por encima de 240 mg/dL de forma reiterada y cuando el niño tenga edad superior a 2 años. Si el caso tiene un colesterol superior a 200 mg/dL, se completaría con estudio de fracciones de colesterol, trigliceridos, apolipoproteinas A1, B, E, lipoproteina (a) y estudio etiológico adecuado. Si el colesterol es inferior a 200 mg/dL, se repetiría el estudio a intervalos de 5 años. Estudios diagnósticos complementarios para evaluación de repercusión cardiaca y afectación de órganos diana, podrían ser: Electrocardiograma, ecocardiograma y radiologia de torax; fondo de ojo, ecografia renal, sistemático de orina con microalbuminuria, bioquímica sanguínea, homocisteina; y según el caso, tests psicológicos de ansiedad, ira, enfado y global de personalidad tipo A y factores asociados. PREVENCION Los programas de intervención para la profilaxis, sugieren que la prevención es factible; por lo que la modificación de los factores de riesgo como práctica de Salud Pública, desciende la morbilidad y la mortalidad. La base de la intervención, se establece sobre las demostraciones de relación entre la salud del niño y del adulto. El fenómeno de tendencia y canalización de factores de riesgo a lo largo del tiempo (tracking), otorga a la detección de estos factores en el niño, la suficiente potencia predictiva para estimar el riesgo de enfermedad cardiovascular en el adulto.
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Además, es conocida la tendencia a interrelacionar entre si, de algunos de esos factores, a modo de anidamientos o clusters. Por tanto, es necesario identificar a los niños con riesgo elevado, para modificar en éllos los factores de riesgo; y de esa forma, prevenir las lesiones que causan las ECV. Teniendo en cuenta, que el pediatra no va a afrontar la clínica sino la prevención. El comportamiento saludable, está estrechamente relacionado con el estilo de vida general de la comunidad e implica a masas de población. Por tanto, para alcanzar cambios a largo plazo, deben programarse medidas basadas en la comunidad. Hay publicaciones disponibles sobre recomendaciones, controversias y ensayos clínicos. La modificación de los factores de riesgo, debe ser activa, a través de métodos de educación y promoción de la salud, y mediante campañas de masas, puesto que los factores reúnen características de afectación general de la población. Por otra parte, si nos preguntamos dónde se encuentran los individuos entre 5 y 18 años de edad. La respuesta es en la escuela. Por tanto, la educación para la salud debe realizarse, a través de la educación del niño en la escuela. Los programas aplicados en élla, tienen gran potencial para la prevención de la aparición de estas enfermedades en el adulto. Como objetivos en la intervención se han de considerar los estilos de vida, los hábitos nutricionales, el patrón de conducta personal, la estructura social, y las variables biológicas. Sin embargo, el médico puede enfrentarse a problemas individuales concretos; por éllo, desde el punto de vista práctico, la prevención debe establecerse con dos estrategias diferentes: 1) Intervención clínica en casos individuales, por presentar factores de riesgo, por enfermedad metabólica o por antecedentes familiares. 2) Intervención de salud pública sobre la población, a través de programas de educación y promoción de la salud; para que se adopten y mantengan estilos de vida saludables. Las estrategias para su



Protocolos Diagnósticos y Terapéuticos en Cardiología Pediátrica



desarrollo pueden ser diversificadas, aunque requieren un esfuerzo concertado. Así, deben ser compatibles y complementarios los consejos de la consulta clínica, los programas más amplios dirigidos a la salud y a la comunidad, y los mensajes de diversos origen orientados a las masas de población que no son objeto de este protocolo. OBESIDAD. En la prevención de la obesidad infantil, debe considerarse la etapa prenatal (ganancia gestacional de la madre inferior a 12 kg); etapa de lactante (lactancia materna, introducción de alimentación complementaria después del 4º-6º mes); y de escolar hasta adolescencia (educación nutricional, promoción de actividad física regular, control de grupos de riesgo). La intervención orientada a la prevención de ECV en niños obesos, tiene por objetivo la reducción del exceso de grasa y de peso corporal. El programa para alcanzar el objetivo se basa en tres medidas: 1) Promover la pérdida de peso; 2) reducir la ingesta calórica; 3) inculcar una conducta alimentaria saludable. La reducción de sobrepeso se alcanza a traves del aumento del consumo calórico corporal, mediante el ejercicio físico regular, contínuo y sistemático que consiga una reducción de peso en torno a 500 gr semanales. Estos niños, habitualmente sedentarios, deben ser motivados para la actividad física que les resulte mas atractiva, para evitar rechazos y desmotivación. Debe llevarse a cabo de forma progresiva, metódica y racional. A través de cualquiera de las actividades deportivas, con tal que promuevan elevación de la frecuencia cardiaca y sudoración. Con periodo diario o a dias alternos; durante 3060 minutos al día; modificando estos parámetros en función del aumento de tolerancia y capacidad para el ejercicio; y diversificando la actividad según las numerosas posibilidades disponibles (caminar, marcha, senderismo, carreras, ciclismo, natación, deportes asociativos, etc, etc). Con el tiempo dedica-
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do a la actividad física, deben reordenarse los tiempos dedicados a ver televisión, usar ordenador y videojuegos La reducción de la ingesta calórica en la dieta, debe orientarse a reducir el 30-40%, manteniendo una dieta equilibrada. Es recomendable incrementar la ingesta de agua, y distribuir la ingesta del día en 4-6 tomas. Además de otros efectos digestivos y metabólicos, el agua no aporta calorías y es útil para calmar la sensación de hambre. La ingesta de 100 a 150 ml, calma la sensación de hambre anticipada a la hora de las comidas durante 20 a 30 minutos y puede repetirse sin mayores inconvenientes. La distribución de los principios inmediatos en la composición calórica de la dieta debe contemplar: 25-30% de grasa; 50-60% de hidratos de carbono y 13-15% de proteinas. La conducta alimentaria debe implicar a los hábitos de toda la familia, haciendo una dieta variada que alcance 32 productos diferentes en la semana; con distribución al menos en 4 comidas al día; estableciendo la importancia calórica de las comidas con la siguiente distribución aproximada: 25% en el desayuno, 30% en la comida de mediodia, 15-20% a la merienda y 25-30% en la cena. El aporte de leche y derivados debe alcanzar 500 ml al día y deben incluirse de forma regular legumbres, verduras, frutas, pescado, cereales, carne, huevos,etc. Evitando en lo posible los preparados industriales, bollería, precocinados y las llamadas comidas rápidas. HIPERTENSION. El objetivo es alcanzar la normotensión y no sólo el descenso de la presión arterial. La intervención debe considerarse multidisciplinar, ya que el factor de riesgo de hipertensión, suele presentarse integrado con otros factores como el sobrepeso, la vida sedentaria y otros hábitos de estilo de vida no saludables. De forma que deben modificarse inicialmente los factores asociados, antes de considerar la indicación farmacológica como elemento de acción directa sobre la presión arterial. Así, el ejer-
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cicio físico aumenta el consumo calórico y reduce el peso; pero además, aumenta el riego muscular, ampliando el lecho vascular y disimunye las resistencias periféricas. Por si mismo puede bajar la cifra tensional 10 mmHg. El ejercicio debe ser de carácter isotónico, aeróbico y en ingún caso isométrico, de sobrecarga o tensión, mediante poleas, pesas y máquinas de sobrecarga, que no deben usarse en ningún caso antes de la conclusión del crecimiento. La reducción de peso ya comentada, contribuye igualmente a la reducción tensional. La disminución de la sal en la dieta es muy controvertida; pero se sabe que el aumento de la sensibilidad a la sal se implica en mecanismos inflamatorios y modificación de la matriz extracelular y disminuye los factores plasmáticos antioxidantes, contribuyendo a la aceleración del proceso ateromatoso. Cuando no se reduce la presión arterial con las medidas anteriores, y según los casos, puede estar indicado el tratamiento farmacológico. Los principios generales a tener en cuenta son: Reducción gradual de la presión; aplicar primero medidas no farmacológicas; iniciar el tratamiento con monoterapia y a dosis bajas; elegir el fármaco de forma individualizada según las circunstancias de cada caso; comprobar respuesta en 4-8 semanas; intentar fármacos de acción prolongada que permitan una dosis al día; no asociar fármacos hasta verificar los resultados de los puntos previos. Los productos aceptados como mas eficaces son: diuréticos, betabloqueantes, inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina (IECAs), antagonistas del receptor de angiotensinaII (ARA II), antagonistas del calcio y antagonistas de la aldosterona. En la edad pediátrica parecen mas recomendables los betabloqueantes e IECAs; pero deben adaptarse en cada caso. DISLIPEMIA. El crecimiento de los conocimientos relativos a este factor de riesgo, hace aconsejable que ante la sospecha de un
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caso específico, genético o familiar, se oriente su valoración precisa y tratamiento a una Unidad especializada en el tema. No obstante, como aproximación terapeútica y preventiva, podemos establecer el objetivo de reducción de ingesta total de grasa (tabla 2). El aporte calórico de la grasa en la dieta debe reducirse al 30%; con una distribución de grasa saturada, poliinsaturada y monoinsaturada que representen cada una de éllas aproximadamente 1/3; siendo la cuantía de ácidos grasos saturados inferior al 10%, monoinsaturados 10-20% y poliinsaturados 710%. El colesterol debe ser inferior a 100 mg/1000 kcalorias/día ó inferior a 300 mg/día; y debe aportarse fibra entre 8 y 28 gramos al día. A groso modo, esa reducción de grasa puede alcanzarse con la siguiente pauta: 1) Reducción de grasa total con disminucion de carnes rojas, embutidos, mantequillas y margarinas solidas y quesos cremosos. 2) Aumento de alimentos a base de pescado y aceite de oliva. 3) Disminución de ingesta de colesterol a base de tomar menos de 3 huevos por semana; suprimir bollería industrial y particularmente con relleno; y suprimir las vísceras en la dieta. En las Unidades especializadas, se manejan protocolos de dietas tipo I, II y II, aplicables según las circunstancias de cada caso. Además, debe aumentarse el ejercicio físico como una intervención presente en la reducción de la importancia de los tres factores de riesgo comentados en este protocolo. La intervención farmacológica es cuestionable en el niño, aunque puede ser requerida en casos específicos y muy limitados, generalmente no antes de los 10 años de edad. Las medidas de intervención sobre dislipemias, deben reiterarse con intervalos de 3 a 6 meses, valorando los parámetros analíticos mencionados en el apartado de diagnóstico. El desarrollo concreto de estos programas, implican directamente al trabajo pediátrico y elevan su cuantía y relevancia, y deben ser establecidos desde edad temprana. Pero esto
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requiere un esfuerzo de adaptación del pensamiento y filosofía de muchos de nosotros. Es necesario un cambio de actitud y comportamiento del profesional, que debe dedicar un mayor porcentaje de su tiempo a labores de consejero y educador para la salud. El nuevo papel, supera el enfoque de la doctrina clásica, de atender a la prevención de enfermedades prevalentes en la población infantil sólo para la edad pediátrica; para pasar a una prevención pediátrica que resuelva problemas de enfermedad crónica amenazantes para esa población en lontananza, como enfermedades que van a ser prevalentes en la “adultez”. BIBLIOGRAFIA 1. Cruz M.Promoción de la salud del adulto en la edad pediátrica. An Esp Pediatr. XXV Reun Anual As Esp Pediatr. Barcelona 1994; 61: 97-103. 2. Ardura J. Hábitos saludables en pediatría y repercusión en la edad adulta. An Esp Pediatr 2000; 52 [Supl 5]: 279-285. 3. Lurbe A, Torró I, Cremades B. Hipertensión arterial en iños y adolescentes. Protocolos Diagnósticos y Terapeúticos en Nefrología y Urología Pediátrica. Tomo 3:155-164. Disponible en http://www.aeped.es/protocolos 4. Moreno LA, Olivera JF. Obesidad. Protocolos Diagnósticos y Terapeúticos de Gastroenterología, Hepatología y Nutrición Pediátrica. Tomo 5:353-360. Disponible en http://www.aeped.es/protocolos. 5. Dalmau J. Dislipemias. Protocolos Diagnósticos y Terapeúticos de Gastroenterología, Hepatología y Nutrición Pediátrica. Tomo 5:329-332.
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TABLAS TABLA 1. FACTORES DE RIESGO CONSIDERADOS MAS PREVALENTES Antecedentes familiares de enfermedad cardiovascular precoz -varones < 55 años -mujeres < 65 años Dislipemia familiar (colesterol total > 240 mg/dl) Peso elevado: Obesidad Habitos dieteticos con perfil ateromatoso Hipertensión arterial Niveles séricos de lípidos elevados Comportamiento de actividad física sedentario Habito de fumar Habito de beber alcohol Diabetes Conducta tipo A Contraceptivos orales
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Protocolos Diagnósticos y Terapéuticos en Cardiología Pediátrica TABLA 2. RECOMENDACIONES SEGÚN LA GUÍA PARA LA ALIMENTACIÓN PEDIÁTRICA. (CONFERENCIA DE CONSENSO SOBRE LIPIDOS EN PEDIATRÍA) Aporte graso: Lactancia: 40-55% de calorias totales 6-24 meses:40-50% “ “ 24 meses: disminución progresiva hasta 30-35% Colesterol inferior a 300 mg/día Ac gr saturados 200: Colesterol total C-LDL, C-HDL, Trigliceridos Apo A I, Apo B, Lp(a) Peso, indice de masa corporal Presión arterial An Esp Pediatr 1998. Supl 118
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4 DEFECTOS SEPTALES AURICULARES Dra. Lourdes Conejo Sección de Cardiología Pediátrica Hospital Regional Universitario Carlos Haya. Málaga.



no se detectan clínicamente y a veces son hallazgos casuales al realizar ecocardiograma por otros motivos. Los defectos seno venoso representan el 10% de todas las CIAs, las CIAs ostium primun el 20% y los defectos del seno coronario son muy raros, representando menos del 1% de todas las CIAs.



DESCRIPCIÓN DE LA CARDIOPATÍA Cualquier apertura del septo interauricular es considerada un defecto del mismo. Se clasifican según su posición con respecto a la fosa oval, su embriogénesis y su tamaño: -Comunicación interauricular (CIA) tipo ostium secumdum, alrededor de la fosa oval. -CIA seno venoso, posterior a la fosa oval. Prácticamente siempre con drenaje venoso pulmonar anómalo parcial a vena cava superior o a aurícula derecho asociado. -CIA del seno coronario, próxima a la desembocadura del mismo, habitualmente con vena cava superior izquierda persistente. -CIA ostium primun, caudal a la fosa oval (derivado de defectos de los cojines endocárdicos, estudiados en otro capitulo.)



FISIOPATOLOGÍA El cortocircuito a través de una CIA está determinado por la complianza relativa entre los dos ventrículos y no por el tamaño relativo del defecto, a menos que éste sea muy pequeño. El ventrículo derecho es más compliante que el izquierdo, la presión en la aurícula derecha es menor que en la izquierda en la mayor parte del ciclo cardiaco y por tanto de la dirección el cortocircuito izquierda- derecha. Durante los primeros días de vida puede existir un pequeño cortocircuito derecha-izquierda debido a que el ventrículo derecho es más rígido e hipertrófico, a medida que disminuye resistencia vascular pulmonar el VD se vuelve más compliante y el cortocircuito izquierda.derecha se incrementa, habitualmente hasta 3 o 4 veces el sistémico, aunque la presión pulmonar se incrementa sólo ligeramente y las resistencias permanecen en el rango normal.



INCIDENCIA Los defectos septales auriculares representan el 10-15% de todas las cardiopatías congénitas y son los que con más frecuencia aparecen de forma aislada en adolescentes y adultos. La CIA ostium secundum representa el 70% de todos los defectos interauriculares (6-10% de todas las cardiopatías congénitas, 5-6 casos por 10000 nacidos vivos) y con una frecuencia 2/1 en mujeres (1). Este número se refiere solamente a los defectos que tienen relevancia clínica, muchos defectos pequeños



HISTORIA NATURAL Y PRESENTACIÓN CLÍNICA La historia natural de pequeños defectos septales es excelente aún sin tratamiento -1-
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específico, debido a que son difíciles de detectar, su incidencia está probablemente infraestimada. Dentro de ellos se encuadra el foramen oval permeable, que se detecta en el 20-30% de personas adultas y representa una comunicación potencial entre ambas aurículas. Se baraja como factor de riesgo de embolia paradójica (2). Los defectos pequeños, definidos como los que tienen Qp/Qs inferior a 2/1, no tienen repercusión sobre la hemodinámica cardiaca, presentando como único riesgo la posibilidad de embolia paradójica . Los defectos medianos y grandes no provocan síntomas durante la infancia. Rara vez algunos lactantes pueden presentarse con escaso crecimiento, infecciones respiratorias de repetición y signos de insuficiencia cardiaca, siendo difícil hacer responsable de los síntomas al defecto septal auricular ya que los hallazgos hemodinámicas en estos casos no difieren de los encontrados en niños sin insuficiencia cardiaca, además tienden a tener una alta incidencia de anomalías extracardiacas y el retraso en el crecimiento no se normaliza tras el cierre del defecto. La presencia y severidad de los síntomas de insuficiencia cardiaca se incrementan con le edad encontrándose habitualmente en los pacientes en la cuarta década de la vida (3). El progresivo aumento de tamaño de la aurícula derecha predispone a la aparición de taquiarritmias supraventriculares, que también van aumentando en frecuencia con la edad (4-5). En un 5-10% de pacientes puede aparecer hipertensión pulmonar por enfermedad vascular pulmonar (EVP), de forma preferente en mujeres (6), no encontrándose una clara relación con la cuantía del cortocircuito ni con la edad, por lo que el debate sobre la causa de la EVP en estos pacientes continúa. La endocarditis bacteriana es muy rara en los pacientes con CIA, no recomendándose la profilaxis antiendocarditis en
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estos pacientes, salvo en los casos de CIA ostium primun. El cierre espontáneo de defectos septales está bien documentado durante la infancia, fundamentalmente durante el primer año de vida. EXPLORACIÓN FÍSICA El peso y la talla de los niños con CIA suele ser normal. Durante el periodo neonatal la exploración física suele ser normal, a medida que aumenta el cortocircuito derecha-izquierda comienzan a detectarse los signos de sobrecarga de volumen de VD: -Impulso VD aumentado. -Soplo sistólico eyectivo suave en BEI con segundo ruido cardiaco fijo y ampliamente desdoblado. -Soplo proto-meso diastólico en borde esternal izquierdo bajo (hiperaflujo a través de la válvula tricúspide) MÉTODOS DIAGNÓSTICOS -Radiografía de tórax: Cardiomegalia con crecimiento de AD y VD. Tronco de arteria pulmonar prominente. Plétora. -Electrocardiograma: Eje de QRS desviado a la derecha. Intervalo PR ligeramente prolongado, sobre todo en los pacientes mayores. Crecimiento auricular derecho. Patrón rsR’ o RSR’ en V1, típico de sobrecarga de volumen de ventrículo derecho. -Ecocardiograma: técnica diagnostica imprescindible en todos los pacientes con sospecha de CIA, proporciona información anatómica (demostrando el tamaño y localización del defecto en el septo interauricular, descarta lesiones asociadas) y funcional (grado de dilatación de cavidades derechas, movimiento septal, dirección y cuantía aproximada del cortocircuito, presión pulmonar, etc). La proyección subcostal es la más efectiva porque el haz de ultrasonidos se dirige perpen-
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dicularmente al plano del septo interauricular. El ecocardiograma transesofágico es necesario en los niños mayores en los que la ventana subcostal es más dificultosa, y para la definición de los bordes y localización exacta de la CIA en los niños candidatos a cierre percutáneo de la misma. -Cateterismo cardiaco: En la gran mayoría de los pacientes, el estudio clínico, junto con el resto de técnicas diagnósticas no invasivas es suficiente para el diagnóstico. Ocasionalmente el cateterismo es necesario ante la sospecha de enfermedad vascular pulmonar o determinadas lesiones asociadas.
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cuanto a supervivencia de los pacientes operados (9). La cirugía de la CIA es una técnica segura y eficaz en un centro con experiencia, con una mortalidad quirúrgica que tiende a cero (10) y una baja morbilidad, relacionada principalmente con la aparición de arritmias en el periodo postoperatorio. La utilización de dispositivos para cierre percutáneo de las CIAs está ganando popularidad, las indicaciones son las mismas que para el cierre quirúrgico, aunque los pacientes deben superar además unos criterios de selección estrictos para su uso. Sólo pueden utilizarse en CIAs ostium secundum y con bordes de tamaño adecuado para dar estabilidad y apoyo al dispositivo. Este procedimiento es seguro y eficaz en manos expertas, y las complicaciones mayores (embolización del dispositivo, perforación auricular) ocurren en menos del 1% de los pacientes. El seguimiento a largo plazo aún no está disponible(1112).



TRATAMIENTO El cierre de un defecto septal interauricular está indicado en niños siempre que exista un cortocircuito significativo, la edad para el cierre electivo del defecto son los 3-5 años, retrasarlo implica que la sobrecarga crónica de volumen cause cambios irreversible en la aurícula y ventrículo derechos que provocan arritmias que contribuyen a acortar la supervivencia de estos pacientes. No está recomendado el cierre de los defectos muy pequeños o foramen oval permeable ya que tienen un buen pronóstico y el beneficio de su cierre no parece superar el riesgo de una cirugía extracorpórea (7), excepto en los casos de ictus de causa no aclarada cuando se sospeche embolia paradójica. El cierre del defecto en caso de enfermedad vascular pulmonar avanzada no está indicado (8). Se discute la indicación del cierre del defecto en adultos mayores de 35 años asintomáticos, ya que el cierre del defecto a partir de esta edad no parecer prevenir la aparición de arritmias, aunque los resultados de un estudio randomizado muestran un ligero beneficio en



PRONÓSTICO DE PACIENTES INTERVENIDOS Diferentes estudios de seguimientos en pacientes intervenidos demuestran que la expectativa de vida es normal si la cirugía se realizó antes de los 25 años y la PSP era normal antes de la misma (10). En pacientes sintomáticos existe una clara disminución de los síntomas tras la cirugía. En cuanto a la incidencia de arritmias en el seguimiento éstas aparecen con una clara y mayor frecuencia en pacientes intervenidos por encima de los 40 años, no siendo excepcional que aparezcan a largo plazo en pacientes intervenidos durante la infancia (13). Los pacientes intervenidos de CIA tipo seno venoso tienen más probabilidad de desarrollar arritmias durante el postoperatorio y seguimiento. La mayoría de ellas debidas a disfunción sinusal, dada
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la proximidad del defecto interauricular al nodo sinusal, éste puede verse dañado durante la cirugía. Otro problema de este tipo de CIAs es la aparición de estenosis a nivel de la vena cava superior tras la cirugía (14).
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lar debe ser enviado al cardiólogo pediátrico. Una vez diagnosticado los controles pediátricos no deben diferir de los de otros niños sin cardiopatía. La prevención de infección por virus respiratorio sincitial no está indicada. Tras la cirugía será necesario un control pediátrico para detectar posibles complicaciones (síndrome postpericardiotomía, herida esternal, arritmias). Posteriormente se realizarán los controles habituales para su edad. No están necesarias restricciones al ejercicio físico.



REVISIONES Y CONTROLES CARDIOLÓGICOS - Pacientes no operados (15): -Si son evaluados antes de los 18 meses se realizarán controles semestrales con el fin de detectar posible cierre del defecto. -Si son evaluados tras los 18 meses y el defecto es inferior a 8mm sin sobrecarga de cavidades derechas se evaluarán anualmente. -Si son evaluados tras los 18 meses y el defecto es superior a 8 mm y/o sobrecarga de cavidades derechas, se planificará cirugía o cierre del defecto entre los 2 y 5 años. - Pacientes intervenidos (15): -Cierre quirúrgico del defecto: antes del alta se realizará Eco Doppler, ECG y Rx simple de tórax. Al mes tras el alta se realizará Eco-doppler para descartar derrame pericárdico, posteriormente revisión al año y 5años, tras lo que se procederá al alta si no existe cortocircuito residual a arritmias. -Cierre percutáneo: antes del alta se realizará Eco-doppler, Rx Tórax y ECG. Se mantendrá tratamiento antiagregante y profilaxis antiendocarditis durante 6 meses, pasado este tiempo nuevo control y si no existe cortocircuito residual ni arritmias alta a los 5 años.
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REVISIONES Y CONTROLES PEDIÁTRICOS Todo lactante o niño con exploración sugestiva de comunicación interauricu-
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5 COMUNICACION INTERVENTRICULAR Dr. P. Malo Concepción, Dra. B. Insa Albert Servicio de Cardiología Pediátrica. Hospital La Fe. Valencia.



El término comunicación interventricular describe un orificio en el tabique interventricular, que puede encontrarse en cualquier punto del mismo, ser único o múltiple y con tamaño y forma variable. Pueden presentarse aisladas o formando parte integrante de otras cardiopatías más complejas (tronco arterioso común, tetralogía de Fallot, ventrículo derecho de doble salida, transposición de grandes arterias, canal aurículo-ventricular común, etc.), nos referiremos exclusivamente a las primeras. PREVALENCIA La comunicación interventricular (CIV) es la cardiopatía congénita más frecuente si excluimos la válvula aórtica bicúspide. En su forma aislada representa aproximadamente el 20% de todas las cardiopatías congénitas. Clásicamente la prevalencia se cifraba entre 1 y 3,5/1000 recién nacidos vivos (RNV), mayor en prematuros1, sin embargo, recientemente se han dado cifras más elevadas, hasta de 50/1000 RNV y superiores.2 Los factores que explican las diferencias son: la población seleccionada, si el diagnóstico atiende a criterios clínicos o ecocardiográficos y si se incluyen o no diagnósticos prenatales. Los estudios a todos los recién nacidos con ecocardiografía arrojan una elevada incidencia, a expensas de pequeñas-mínimas CIV musculares de las que un 85-90% cerrarán espontáneamente en el primer año y quedarían excluidas en otro tipo de valoración.3,4 Se ha propuesto una etiología multifactorial con interacción entre predisposición hereditaria y factores ambientales como -1-



condicionantes del defecto. El riesgo recurrencia de cardiopatía congénita en familiares de primer grado de un afectado se sitúa entre el 3 y 4%, existiendo concordancia (la cardiopatía será también una CIV) en más de la mitad de los casos.5,6 ANATOMIA Y CLASIFICACION Las CIV se clasifican atendiendo a su situación en el tabique:1,7,8 1) CIV perimembranosas (membranosas, infracristales o cono-ventriculares): Son las más frecuentes, constituyendo el 75-80% del total. El septo membranoso es una pequeña zona adyacente a la válvula aórtica, por debajo de la misma en el lado izquierdo y contiguo a la válvula tricúspide en el lado derecho. La valva septal tricúspide lo divide en dos porciones (septo membranoso interventricular y atrioventricular), que separan el ventrículo izquierdo del ventrículo derecho y de la aurícula derecha respectivamente. Las CIV perimembranosas implican al septo membranoso con extensión a una o varias de las porciones próximas del septo muscular (de entrada, de salida o trabecular). A nivel del tracto de salida ventricular izquierdo se sitúan inmediatamente por debajo de la válvula aórtica. En el ventrículo derecho el defecto se localiza por debajo de la inserción de la valva septal tricúspide, que con frecuencia presenta tejido accesorio que ocluye parcial o completamente el defecto, lo que se ha llamado aneurisma del septo membranoso. La válvula tricúspide puede asociar anomalías menores (comisura ancha, perforación de valva, hendidura), que condicionen comu-
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nicación entre ventrículo izquierdo y ambas cavidades derechas y, excepcionalmente, existe cortocircuito aislado de ventrículo izquierdo a aurícula derecha por defecto del septo membranoso atrioventricular. 2) CIV musculares o del septo trabeculado: Constituyen entre el 5 y 20% del total. En al lado derecho, el septo trabeculado se extiende entre las inserciones de las cuerdas tricuspídeas, el ápex y la crista supraventricular. Pueden subdividirse en apicales (las más frecuentes), centrales y marginales o anteriores (cercanas al límite entre septo y pared libre). Con frecuencia son múltiples (septo en queso suizo) o se asocian a defectos de otra localización. 3) CIV infundibulares (supracristales, conales, subpulmonares o subarteriales doblemente relacionadas): Representan aproximadamente el 5 a 7% de las CIV (30% en población asiática). El septo infundibular comprende la porción septal entre la crista supraventricular y la válvula pulmonar. Son defectos en el tracto de salida del ventrículo derecho debajo de la válvula pulmonar y asocian con frecuencia insuficiencia aórtica. 4) CIV del septo de entrada (posteriores): Suponen el 5 a 8% de las CIV. Se han llamado también defectos tipo canal atrioventricular, término no adecuado pues no asocian anomalías de válvulas aurículoventriculares. El septo de entrada separa las porciones septales de los anillos mitral y tricúspide. Son defectos posteriores e inferiores a los membranosos, por detrás de la valva septal de la válvula tricúspide.
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Posición anatómica de los defectos1 : CIV infundibular. b: músculo papilar del cono. c: CIV perimembranosa. d: CIV musculares marginales. e: CIV musculares centrales. f: CIV del septo de entrada. g: CIV musculares apicales.



La localización del defecto condiciona la relación del tejido de conducción con el mismo y tiene implicaciones con la tendencia a disminuir de tamaño y con la predisposición a desarrollar anomalías secundarias. Con frecuencia en las infundibulares y en ocasiones en las perimembranosas puede producirse insuficiencia aórtica, por prolapso de alguna de las valvas de la sigmoidea (coronariana derecha o no coronariana) relacionadas con el defecto.9 En los defectos perimembranosos puede existir mal alineamiento entre el septo infundibular y el septo anterior, condicionando acabalgamiento de la válvula aórtica sobre el defecto cuando el mal alineamiento es anterior u obstrucción subaórtica si es posterior. Un porcentaje reducido de defectos medianos y grandes desarrollan estenosis pulmonar infundibular que modifica la evolución del cuadro clínico. La disposición del tejido de conducción con respecto al defecto tiene importancia desde el punto de vista quirúrgico. El haz de His cursa subendocárdico por el borde inferior de las perimembranosas, por el borde superior de las de septo de entrada y no tiene relación directa con el resto, salvo que tengan extensión perimembranosa. FISIOPATOLOGIA Las repercusiones funcionales dependen fundamentalmente de la dirección y grado del cortocircuito. A su vez, la magnitud del cortocircuito está condicionada por el tamaño del defecto y la relación de presiones entre ambos ventrículos a través del ciclo cardiaco lo que, en ausencia de defectos asociados, depende de la relación de resistencias vasculares sistémicas y pulmonares. El tamaño del defecto se expresa habitualmente en relación con el del anillo aórtico:
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grandes (aproximadamente el tamaño del anillo o mayores), medianas (entre un tercio y dos tercios) y pequeñas (inferiores a un tercio del anillo aórtico).1 Las resistencias pulmonares no son una constante fija, varían en el periodo neonatal y con el estado evolutivo del enfermo. Están elevadas en el recién nacido normal, por lo que las manifestaciones clínicas de cortocircuito izquierda-derecha (I-D) son raras en este grupo de edad. Tras el nacimiento se reducen progresivamente, hasta alcanzar en unas semanas unos valores similares a los del adulto, disminuyendo la presión ventricular derecha y aumentando gradualmente el cortocircuito y sus repercusiones. En presencia de CIV se producirá cortocircuito de ventrículo izquierdo a ventrículo derecho, lo que comporta hiperaflujo pulmonar y aumento del retorno venoso, que tiene que ser manejado por la aurícula y el ventrículo izquierdos. Esta sobrecarga de volumen conduce al crecimiento de las cavidades izquierdas y a la puesta en marcha de mecanismos compensadores destinados a evitar el fallo ventricular.10 Los defectos pequeños se comportan como restrictivos, el cortocircuito es escaso, la presión ventricular derecha normal y no existe tendencia a aumentar las resistencias vasculares pulmonares. Las CIV medianas permiten un cortocircuito moderado a importante, pero son lo bastante pequeñas como para ofrecer resistencia a la presión, la presión ventricular derecha puede estar elevada pero es inferior a la sistémica, y es infrecuente una elevación significativa de resistencias pulmonares. En los defectos grandes no existe resistencia al flujo a través del orificio y es la relación de resistencias entre la circulación sistémica y la pulmonar la que regula la situación hemodinámica, la presión es similar en ambos ventrículos y el cortocircuito I-D es importante mientras no aumenten las resistencias vasculares pulmonares. Los mecanismos compensatorios que permiten al niño adaptarse a la sobrecarga de volumen incluyen: el efecto FrankStarling, la hiperestimulación simpática y la hipertrofia miocárdica. Con sobrecarga -3-
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de volumen importante del ventrículo izquierdo se produce insuficiencia cardiaca congestiva entre las 2 y 8 semanas de vida. La elevación de la presión en el lecho capilar pulmonar resulta en aumento del líquido intersticial, lo que reduce la distensibilidad pulmonar y el intercambio gaseoso, pudiendo llegar a manifestarse como edema pulmonar franco. A su vez, el edema de la pared bronquial y el aumento de secreción mucosa empeoran la mecánica respiratoria y contribuyen a las manifestaciones clínicas de dificultad respiratoria y fatigabilidad a los esfuerzos.10 El hiperaflujo pulmonar severo y mantenido puede conducir al desarrollo de enfermedad vascular pulmonar obstructiva crónica, con cambios anatómicos irreversibles en las arterias pulmonares de pequeño calibre (engrosamiento de la adventicia, hipertrofia de la media y lesión de la íntima), que se traducen en elevación de las resistencias vasculares pulmonares a nivel sistémico o suprasistémico, lo que lleva a la inversión del cortocircuito con aparición de cianosis. Esta combinación de CIV, enfermedad vascular pulmonar y cianosis se denomina complejo de Eissenmenger. MANIFESTACIONES CLINICAS Los niños con una CIV pequeña están asintomáticos, el patrón alimentario, de crecimiento y desarrollo es normal. El único riesgo es la endocarditis infecciosa. Habitualmente se detecta un soplo en las primeras semanas de vida, que se ausculta en 3º- 4º espacio intercostal izquierdo, con irradiación a ápex o 2º espacio intercostal izquierdo en función de la localización del defecto. El soplo es pansistólico, de alta frecuencia, normalmente intenso III-VI/VI y con frecuencia acompañado de frémito. El carácter holosistólico y la intensidad del soplo se correlacionan con la presencia de gradiente de presión continuo y significativo entre ambos ventrículos, proporcionando evidencia indirecta de que la presión sistólica ventricular derecha es baja. En algunos pacientes con CIV muscular muy pequeña el soplo es poco intenso y corto por cierre del orificio al final de la sístole.
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El segundo ruido es normal, no existen soplos diastólicos y, por lo demás, la exploración clínica es normal. Los niños con CIV mediana o grande pueden desarrollar síntomas en las primeras semanas de vida, más precoces en el prematuro que en el niño a término. La clínica consiste en taquipnea con aumento de trabajo respiratorio, sudoración excesiva debida al tono simpático aumentado y fatiga con la alimentación, lo que compromete la ingesta calórica y conduce, junto con el mayor gasto metabólico, a escasa ganancia ponderal. No es raro que el inicio de los síntomas sea precedido por una infección respiratoria. La actividad precordial está acentuada, el precordio es hiperdinámico y, en ocasiones, el hemitórax izquierdo está abombado. El soplo de los defectos medianos es pansistólico, de carácter rudo, con intensidad III-VI/VI y se asocia generalmente a frémito. Puede auscultarse en ápex un tercer ruido y soplo mesodiastólico de llenado mitral, en función del grado de cortocircuito. El segundo ruido está ampliamente desdoblado con escasa variación respiratoria, siendo el componente pulmonar de intensidad normal o ligeramente aumentada. El soplo de una CIV grande suele ser menos intenso, de naturaleza decrescendo y desaparece en el último tercio de la sístole antes del cierre de la válvula aórtica lo que indica igualación de presiones en ambos ventrículos al final de la sístole. El componente pulmonar del segundo ruido es fuerte, con desdoblamiento estrecho, pero detectable en la mayoría. Habitualmente hay tercer tono cardiaco y un soplo mesodiastólico apical. Ciertos niños presentan reducción gradual en la magnitud del cortocircuito, lo que puede deberse a diferentes causas: disminución en el tamaño del defecto, desarrollo de hipertrofia en el tracto de salida ventricular derecho, o aumento de resistencia vascular pulmonar. En el primer caso, el soplo se hace de mayor frecuencia y se acorta (hasta desaparecer si llega a producirse el cierre espontáneo) y el segundo ruido es normal. Si se desarrolla estenosis infundibular el soplo persiste intenso, -4-
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haciéndose más eyectivo y con irradiación a borde esternal izquierdo alto, el componente pulmonar del segundo tono suele estar disminuido de intensidad, el cortocircuito izquierda-derecha se reduce y, en los casos con obstrucción severa, se invierte apareciendo cianosis. Si se produce aumento de las resistencias vasculares pulmonares, el soplo disminuye de intensidad y duración, pudiendo acompañarse de clic de eyección, el segundo ruido se estrecha reforzándose el componente pulmonar, en ocasiones aparece un soplo diastólico de insuficiencia pulmonar y cuando el cortocircuito derecha-izquierda es significativo hay cianosis. Algunos lactantes con defectos grandes tienen escaso descenso de las resistencias vasculares pulmonares, por lo que desarrollan sólo ligero a moderado cortocircuito, sin pasar por la fase de insuficiencia cardiaca. Su curso clínico, aparentemente benigno, enmascara la anomalía subyacente con el riesgo de desarrollar enfermedad vascular pulmonar obstructiva. La aparición de un soplo diastólico aspirativo precoz en borde esternal izquierdo, en ausencia de cambios en las características del soplo sistólico y del segundo tono, sugiere el desarrollo de insuficiencia aórtica relacionada con prolapso. EVALUACION DIAGNOSTICA Electrocardiograma El ECG es normal en las CIV pequeñas. A medida que aumenta el cortocircuito izquierda-derecha aparecen signos de crecimiento auricular izquierdo y ventricular izquierdo por sobrecarga diastólica. En los defectos medianos se añade al crecimiento ventricular izquierdo grados variables de crecimiento ventricular derecho, con patrón típico de crecimiento biventricular en los defectos grandes. Con el desarrollo de hipertensión pulmonar o estenosis pulmonar, la hipertrofia biventricular se convierte progresivamente en hipertrofia ventricular derecha dominante. En ocasiones, en defectos del septo de entrada, pero también en otras localizaciones,
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existe desviación izquierda marcada del eje de QRS con giro antihorario en el plano frontal. Radiografia de torax La radiografía muestra un corazón de tamaño normal y vascularización normal en niños con CIV pequeña. En los casos con CIV medianas y grandes existe cardiomegalia de severidad variable a expensas de cavidades izquierdas y ventrículo derecho, las marcas vasculares pulmonares están aumentadas y el tronco pulmonar dilatado. El arco aórtico es normalmente izquierdo. La radiografía de tórax ayudará a descartar patología pulmonar añadida en pacientes sintomáticos en insuficiencia cardiaca. El desarrollo de obstrucción infundibular importante reduce el cortocircuito I-D y la vascularización pulmonar, pero la sensibilidad de la radiografía para apreciar este hecho es escasa. Cuando existe marcada elevación de las resistencias pulmonares, el tamaño cardiaco puede ser normal, con tronco pulmonar prominente al igual que las ramas principales y hay disminución de la vascularización pulmonar en el tercio externo de los campos pulmonares. La radiografía de tórax es poco sensible para la detección de hipertensión pulmonar, persistiendo durante tiempo datos del cortocircuito izquierdaderecha previo. Ecocardiografia La ecocardiografía transtorácica es la técnica diagnóstica principal ante la sospecha clínica de CIV. En la mayoría de casos con defectos no complicados es el único estudio de imagen requerido, tanto para el control clínico como para la cirugía.11 La ecocardiografía bidimensional junto con el doppler-color permite determinar el número, tamaño y localización de la(s) CIV, la magnitud y características del cortocircuito y las repercusiones funcionales del mismo. Con la utilización adecuada de los diversos planos ecocardiográficos se definen la localización y tamaño del defecto, que suele expresarse en relación con el -5-
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diámetro del anillo aórtico y que debe valorarse en varias proyecciones, pues habitualmente no son circulares. La técnica doppler proporciona información fisiológica sobre la presión ventricular derecha y arterial pulmonar, mediante la medición del gradiente de presión interventricular y/o el gradiente de insuficiencia tricúspide si existe. La magnitud del cortocircuito puede deducirse de la relación de flujos de ambos ventrículos tras determinar el diámetro y curvas de velocidad en los tractos de salida ventriculares, pero esta valoración cuantitativa es poco precisa. La medida del diámetro auricular y ventricular izquierdo proporciona información indirecta del volumen del cortocircuito.12 Además de demostrar la comunicación interventricular, la ecografía es útil para detectar la presencia de lesiones asociadas como son: anomalías de las válvulas aurículo-ventriculares, insuficiencia aórtica, obstrucción en tractos de salida ventriculares, cortocircuitos a otros niveles o coartación aórtica. Permite también la identificación de los posibles mecanismos de disminución del cortocircuito. En casos con mala ventana transtorácica (adultos y niños mayores) puede ser útil la ecocardiografía transesofágica (ETE). La ETE es, además, necesaria en la valoración previa a la oclusión con dispositivo por cateterismo cardiaco y como guía durante dicho procedimiento. Ocasionalmente, sobre todo en defectos complejos o múltiples, se realiza ecocardiografía intraoperatoria, epicárdica o transesofágica, para descartar la presencia de defectos residuales antes de finalizar la intervención. Actualmente, el uso de la ecocardiografía tridimensional en tiempo real no está generalizado. Ofrece mayor precisión para identificar la forma del orificio y sus extensiones, permite comprobar su dinámica a lo largo del ciclo cardiaco y mejora la definición de la relación espacial del defecto con las estructuras adyacentes. Por todo ello, tiene especial relevancia para seleccionar los casos susceptibles de ser ocluidos por cateterismo y para planificar la técnica a utilizar en la corrección de algu-
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nas CIV complejas (múltiples, residuales postcirugía o en localizaciones de difícil evaluación).13,14 Otras tecnicas de diagnostico La resonancia magnética puede resultar de utilidad en algunos casos en que la ecocardiografía no sea concluyente, generalmente en la valoración de drenajes venosos y grandes arterias. Permite, además, el estudio de volúmenes ventriculares y función ventricular de manera muy precisa. Las técnicas de ventriculografía isotópica detectan los cortocircuitos, cuantifican el cortocircuito I-D con bastante precisión y valoran la función ventricular, pero ofrecen poca información anatómica.15 Cateterismo Cardiaco El cateterismo cardiaco, con estudio hemodinámico y angiocardiográfico, permite evaluar la magnitud del cortocircuito, medir la presión arterial pulmonar y estimar las resistencias vasculares, además de determinar el tamaño, número y localización de los defectos y excluir lesiones asociadas en aquellos pacientes que deben ser intervenidos. Cuando las resistencias vasculares pulmonares estén elevadas debe valorarse la respuesta a la administración de vasodilatadores pulmonares (oxígeno al 100%, óxido nítrico, epoprostenol) considerándose, en general, que hasta valores de 6-8 U⋅m2 el paciente se beneficia del cierre del defecto.16,17 En presencia de hipertensión pulmonar deben descartarse causas corregibles de la misma (estenosis mitral, supramitral o estenosis de venas pulmonares). Se trata de un procedimiento no exento de riesgos y sólo debe emplearse para obtener información no alcanzable por otros medios diagnósticos. En la actualidad, la ecocardiografía doppler permite obviar la necesidad de cateterismo en la mayoría de pacientes.11,18 Las indicaciones fundamentales del cateterismo son: -6-
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1) Valoración pre-operatoria de defectos amplios y/o múltiples, con sospecha de patología asociada insuficientemente identificada por procedimientos no invasivos. 2) Defectos medianos con indicación de cirugía dudosa. 3) Pacientes con hipertensión pulmonar y cortocircuito I-D pequeño o moderado, para valorar las resistencias pulmonares y la posibilidad de tratamiento quirúrgico. 4) Oclusión del defecto mediante implantación de dispositivo por cateterismo. EVOLUCION NATURAL Los defectos membranosos y musculares reducen su tamaño con el tiempo y en muchos casos se cierran espontáneamente, sobre todo durante los dos primeros años de vida aunque pueden hacerlo más tarde, incluso en la edad adulta.19,20 Las CIV infundibulares y las del septo de entrada no se cierran, como tampoco lo hacen los defectos con mala alineación. El porcentaje global de cierre espontáneo es de 30-35%,15 significativamente mayor en las CIV musculares,21 generalmente en relación con crecimiento e hipertrofia del músculo alrededor del defecto. Muchas CIV perimembranosas se asocian al llamado aneurisma de septo membranoso, que está formado, más que por tejido septal, por aposición de tejido redundante de la valva tricúspide que se adhiere al borde del defecto y condiciona la reducción del mismo o su oclusión. Tras el cierre espontáneo de una comunicación interventricular el paciente puede ser dado definitivamente de alta, sin requerir controles o precauciones especiales. La incidencia estimada de endocarditis infecciosa en pacientes con CIV varía entre el 1 y 15%.22,20,15 Se deberá realizar profilaxis siempre que se practique una intervención que pueda provocar bacteriemia. Un pequeño número de enfermos (3-5%), sobre todo con defectos infundibulares y algunos con perimembranosos, desarrolla insuficiencia aórtica por prolapso valvular.
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Tiene carácter progresivo y la valva deformada puede cerrar parcialmente la CIV reduciendo el cortocircuito izquierdaderecha. 9,7 Los pacientes con CIV pequeñas tienen un pronóstico excelente. El 95% está asintomático en seguimiento a 25 años; existiendo, no obstante, ligero riesgo de complicaciones (endocarditis, regurgitación aórtica, dilatación ventricular izquierda, arritmias) por lo que se debe mantener control cardiológico a largo plazo.20,23,24 Los enfermos con CIV medianas presentan máximo riesgo de insuficiencia cardiaca congestiva (ICC) en los primeros 6 meses. En principio, deben manejarse médicamente a la espera de reducción del defecto y sus repercusiones. El niño que ha alcanzado la edad de 6 meses sin signos de ICC ni hipertensión pulmonar puede ser tratado de forma conservadora y, en muchos casos, nunca requerirá intervención. Aproximadamente un 15-20% continúa teniendo cortocircuito importante y debe recomendarse cirugía.1 Los pacientes con grandes CIV son de manejo difícil, con morbi-mortalidad asociada a insuficiencia cardiaca, hipertensión pulmonar e infecciones pulmonares recurrentes, por lo que muchos deben ser intervenidos durante el primer año. Algunos desarrollan estenosis pulmonar infundibular importante, que mejora la situación clínica al reducir el cortocircuito, pero hace necesaria la corrección quirúrgica. Los defectos grandes no corregidos evolucionan al desarrollo de enfermedad pulmonar vascular obstructiva. Inicialmente puede existir una mejoría aparente al reducirse el cortocircuito I-D, pero una vez establecida es progresiva, con inversión del cortocircuito, aparición de cianosis y deterioro clínico, con fatigabilidad, policitemía y hemoptisis, generalmente a partir de la adolescencia. TRATAMIENTO MEDICO Todos los pacientes deben recibir profilaxis antibiótica frente a endocarditis infecciosa en procedimientos que puedan provocar bacteriemia. -7-



Capítulo 5



En los niños con CIV pequeña no hay indicación de tratamiento médico ni quirúrgico. Si los niños con CIV mediana-grande desarrollan insuficiencia cardiaca congestiva está indicado el tratamiento médico, inicialmente con IECA (captopril o enalapril) y diuréticos (furosemida, espironolactona), con los que es frecuente la mejoría sintomática. Respecto a la administración de digoxina, algunos estudios han demostrado que la función contráctil del ventrículo izquierdo está normal o incrementada, por lo que su utilidad sería dudosa, por otra parte, con su uso se ha evidenciado mejoría sintomática y algunos protocolos experimentales han mostrado beneficio agudo en parámetros hemodinámicos.25,26 Es habitual asociarla a los vasodilatadores y diuréticos en casos muy sintomáticos. En caso de tratamiento combinado crónico deben valorarse periódicamente los niveles de potasio (con aporte suplementario en caso de ser necesario) y digoxinemia. En el grupo de pacientes que debutan con ICC severa, generalmente por descompensación favorecida por procesos intercurrentes, el tratamiento debe comenzarse por vía intravenosa, incluyendo incluso la utilización de catecolaminas. El tratamiento inicial en el lactante sintomático debe incluir, además, un control nutricional meticuloso, utilizando fórmulas hipercalóricas concentradas cuando la lactancia materna y/o las fórmulas normales sean insuficientes. Ocasionalmente se requiere la nutrición por sonda nasogástrica (por toma, nocturna o continua). TRATAMIENTO QUIRURGICO La mejoría en los resultados quirúrgicos ha llevado a muchos centros a recomendar la cirugía correctora precoz en caso de persistir la sintomatología a pesar del tratamiento médico. Son motivos de intervención la presencia de: insuficiencia cardiaca congestiva no controlada, hipertensión pulmonar, hipodesarrollo importante y/o infecciones respiratorias recurrentes.1,15 Ver cuadro.
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INDICACIONES QUIRURGICAS EN LA CIV 27 Sintomáticas: con insuficiencia cardiaca y/o hipertensión pulmonar Æ Inicio tratamiento médico. - Ninguna respuesta al tratamiento -----------→ cirugía correctora inmediata. - Mala respuesta al tratamiento ---------------→ corrección dentro del primer año. (ICC controlada, pero cuadros respiratorios repetidos o detención de la curva pondo-estatural) Asintomáticas u oligosintomáticas: - Qp/Qs >2, sin hipertensión pulmonar ni estenosis pulmonar infundibular -------→ cirugía correctora electiva a los 1-2 años. - Qp/Qs > 2 con elevación significativa de las resistencias vasculares pulmonares -----→ la cirugía no debe ser demorada, profundizando en el estudio previo de flujos y resistencias. - Qp/Qs < 1,5 ------→ no existe indicación quirúrgica.



Las comunicaciones grandes, incluso asintomáticas, si asocian hipertensión pulmonar se intervienen en el primer año. En pacientes con presión pulmonar normal, la cirugía se recomienda cuando la relación de flujo pulmonar a flujo sistémico (Qp/Qs) es mayor de 2 (mayor de 1,5 en algunos centros),28,29 los lactantes con respuesta al tratamiento médico pueden operarse entre 1 y 2 años de edad y los niños asintomáticos incluso en edades superiores.27,30 En pacientes con insuficiencia aórtica el umbral de indicación quirúrgica es más bajo, dado que la reparación temprana puede evitar la progresión de la misma.9,31,32 Cuando el diagnóstico se ha efectuado tardíamente con resistencias vasculares pulmonares (RVP) ya elevadas, la decisión de operar es más problemática. La presencia de RVP mayor de 12 U⋅m2 y/o relación de resistencias pulmonares y sistémicas (Rp/Rs) de 1 es una contraindicación absoluta para la cirugía. Con RVP entre 6 y 12 U⋅m2 y Rp/Rs de 0,5 a 1 se afecta desfavorablemente el pronóstico a largo plazo, siendo contraindicación relativa.15,27 La corrección completa (cierre directo del defecto) es actualmente el tratamiento de elección. El banding pulmonar, como procedimiento paliativo, no suele realizarse salvo que existan factores adicionales que dificulten la reparación completa (CIV múltiples, acabalgamiento de válvulas aurículo-ventriculares, muy bajo peso o en-8-



fermedad sistémica grave de pronóstico incierto). La corrección se lleva a cabo bajo circulación extracorpórea. La vía de acceso clásica era la ventriculotomía derecha, que hoy en día se intenta evitar, empleando vías alternativas (transtricuspídea a través de aurícula derecha, transpulmonar o transaórtica). Algunos defectos del septo trabeculado apical pueden requerir ventriculotomía izquierda para implantación de parche en la cara izquierda del septo. La mortalidad quirúrgica global está por debajo del 10 %, alrededor de 3% para la CIV aislada o CIV con insuficiencia aórtica en niños por encima del año de edad y mayor en lactantes y defectos múltiples.7,22,33 No existe tratamiento definitivo para pacientes con enfermedad vascular pulmonar obstructiva establecida, pero la mejora en tratamiento médico paliativo puede frenar su progresión y el trasplante cardiopulmonar puede ser una opción terapéutica en algunos casos.15 Seguimiento postoperatorio Tras la corrección, los resultados son excelentes en la mayoría de los casos, con buena supervivencia a largo plazo (87% a 25 años) y con calidad de vida similar a la de la población general.23,34 Hay datos que indican que la cirugía precoz se asocia a mejores resultados en términos de regre-
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sión de la hipertrofia y normalización de la función ventricular izquierda.35,36 Algunos pacientes que han requerido ventriculotomía izquierda presentan a largo plazo disfunción ventricular. No es rara la existencia de pequeños cortocircuitos residuales, hemodinámicamente significativos sólo en alrededor del 10% de los casos.15,23,35 Se produce bloqueo aurículo-ventricular aproximadamente en el 2-5% de los pacientes.7,15 Puede ser transitorio, por lo que debe demorarse la inserción de marcapasos definitivo hasta la segunda semana del postoperatorio. Es frecuente la presencia de bloqueo de rama derecha del haz de His. Se debe a la ventriculotomía o a la lesión directa de la rama derecha al cerrar el defecto. Tiene escasa significación clínica. Pueden ocurrir arritmias supraventriculares o ventriculares tardías en pacientes intervenidos.23,37 Existe riesgo de muerte súbita de origen cardiológico de 0,2/1000 pacientes-año.38 La profilaxis de endocarditis infecciosa puede interrumpirse 6 meses después de la
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intervención, salvo que existan defectos residuales.22 OCLUSIÓN POR CATETERISMO El cierre de la CIV mediante cateterismo cardiaco es una técnica prometedora. Se inició utilizando dispositivos diseñados para oclusión de ductus y comunicaciones interauriculares39,40,41 y en la actualidad se dispone de algunos pensados específicamente para defectos musculares y membranosos.42,43 La principal limitación técnica es la posibilidad de comprometer estructuras próximas (válvulas aurículoventriculares o sigmoideas, nodo aurículoventricular) al implantar el oclusor, por ello inicialmente se aplicó a comunicaciones musculares y posteriormente se ha extendido a perimembranosas seleccionadas. Por el momento su utilización debe considerarse en fase de aplicación clínica inicial. REVISIONES EN CARDIOLOGIA El esquema propuesto para el manejo inicial y el seguimiento de los pacientes con CIV es el siguiente:44



Grupo A: CIV pequeña con presiones normales en las cavidades derechas. Manejo inicial t = 0: - Clase I: eco-Doppler. - Clase IIa: radiografía de tórax. ECG. - Clase III: cateterismo cardiaco. Seguimiento: edad menor 2 años, seguimiento t = 0 + n6 meses edad mayor 2 años, seguimiento t = 0 + n1 año - Clase I: eco-Doppler. - Clase IIb: ECG. Cuantificación del cortocircuito con isótopos. Radiografía de tórax. - Clase III: cateterismo cardiaco. Sale de protocolo si se comprueba cierre espontáneo de la comunicación o aparición de estenosis infundibular y/o incompetencia aórtica. Grupo B: CIV amplia con presiones anormales en las cavidades derechas. Manejo inicial t = 0: - Clase I: eco-Doppler. - Clase IIa: radiografía de tórax. ECG. - Clase IIb: Cuantificación del cortocircuito con isótopos. - Clase III: cateterismo cardiaco. Seguimiento: Subgrupo B1: Presión del ventrículo derecho inferior a la del ventrículo izquierdo. Seguimiento t = 0 + n6 meses - Clase I: eco-Doppler. -9-
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- Clase IIa: radiografía de tórax. - Clase IIb: ECG. Cuantificación del cortocircuito con isótopos. - Clase III: cateterismo cardiaco. Si la presión del ventrículo derecho se hace normal, se aplicará protocolo del grupo A. Si se sienta indicación quirúrgica, se continua con protocolo del grupo C. Si la edad pasa de 4 años se debe efectuar corrección quirúrgica. Subgrupo B2: Presión en el ventrículo derecho igual a la del izquierdo. Seguimiento t = 0 + n1 mes - Clase I: eco-Doppler. Tratamiento médico. Cirugía correctora antes del año de edad. - Clase IIa: radiografía de tórax. ECG. - Clase IIb: cateterismo cardiaco. Pruebas farmacológicas de vasorreactividad pulmonar. Grupo C: CIV operada Subgrupo C1: Postoperatorio resuelto. Ausencia de CIV residual. Corrección t = 0. Seguimiento t = 0 + n1 años hasta 0 + 5 años - Clase I: eco-Doppler. ECG. - Clase IIa: radiografía de tórax. - Clase III: cateterismo cardiaco. Subgrupo C2: Postoperatorio resuelto. CIV residual. Corrección t = 0 Seguimiento t = 0 + n6 meses - Clase I: eco-Doppler. ECG. - Clase IIa: radiografía de tórax. - Clase IIb: Cuantificación del cortocircuito con isótopos. - Clase III: cateterismo cardiaco. Si en la evolución desaparece el cortocircuito residual se aplicará protocolo del subgrupo C1. Si la presión en el ventrículo derecho es superior a 35 mmHg o el cortocircuito es superior a 1,5 (relación Qp/Qs), se recomendará la intervención como clase I.



REVISIONES POR PEDIATRA Y CAUSAS DE DERIVACION NO PROGRAMADA A CARDIOLOGIA En general, los pacientes con CIV pequeña sin repercusión no requieren revisiones pediátricas diferentes a las de otros niños de su edad. Los lactantes con cortocircuito I-D significativo sí precisan seguimiento más atento, sobre todo en el contexto de enfermedades intercurrentes (bronquiolitis, infección respiratoria superior febril, gastroenteritis, etc.) que pueden descompensar su situación cardiológica y, en algunos casos, hacer aconsejable su remisión al hospital. También será motivo de derivación al cardiologo, la aparición de nuevas manifestaciones clínicas (cianosis, arritmias) o - 10 -



cambios significativos en la auscultación (modificación de las características del soplo y tonos cardiacos, aparición de soplos nuevos). La presencia de arritmias en el paciente, intervenido o no, requiere realización de ECG y evaluación cardiológica según los hallazgos. El régimen de vacunación debe ajustarse al calendario vacunal habitual. En pacientes con repercusión hemodinámica se recomienda: vacunación frente a gripe (mayores de 6 meses), neumococo y varicela, así como profilaxis pasiva frente a infección por virus respiratorio sincitial con anticuerpos monoclonales (palivizumab). En el postoperatorio precoz, especialmente entre la segunda y tercera semana, la aparición de fiebre o febrícula y dis-
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nea progresiva sin otra causa que las justifique, deben hacer sospechar síndrome postpericardiotomía y descartar el mismo mediante realización de ecocardiografía.
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9. Maître MJ. Comunicación interventricular con insuficiencia aórtica. Un problema no resuelto. Rev Esp Cardiol 2002; 55: 897-9.
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na con regurgitación importante hacia una o ambas aurículas. En las formas intermedias, o también llamadas transicionales, existe una pequeña fusión de parte de las valvas anterior y posterior de la válvula aurículoventricular común a nivel de la zona alineada con el septo interventricular, de manera que el canal atrioventricular queda dividido en un componente “mitral” y “tricuspídeo”



DESCRIPCIÓN DE LA CARDIOPATÍA Se catalogan como defectos de los cojines endocárdicos (también denominados defectos del canal atrioventricular) los defectos de la septación auricular y/o ventricular situados en la zona de tabique inmediatamente por encima o por debajo de las válvulas auriculoventriculares y que coexisten con diferentes grados de afectación de dichas válvulas. Los que denominamos como defectos parciales, consisten en un defecto limitado al septo interauricular (comunicación interauricular del tipo ostium primum) asociado a diferentes grados de insuficiencia de las válvulas AV, más frecuentemente de la izquierda, debida a la falta de tejido a nivel de la valva septal de la mitral (“cleft” o hendidura mitral). Los defectos completos (canal atrioventricular común) combinan un gran defecto de septación a nivel auricular y ventricular (comunicación interauricular tipo ostium primum y comunicación interventricular a nivel del septo membranoso de la entrada ventricular) con una severa anomalía de las válvulas auriculo-ventriculares, consistente en la existencia de una válvula aurículoventricular común (tampoco se ha producido la partición del primitivo anillo aurículo-ventricular) que conecta las dos aurículas con los dos ventrículos. Habitualmente, dicha válvula disfuncio-



INCIDENCIA Los defectos de cojines endocardicos representan de un 3-5% de todas las cardiopatías congénitas. Se estima una incidencia aproximada de 0,2% entre 1000 recién nacidos vivos1,2. No existe una clara predisposición de género, aunque es una malformación ligeramente más frecuente en las mujeres. Los defectos de cojines endocárdicos constituyen la cardiopatia más frecuente en el síndrome de Down. El 40% de las personas que padecen un síndrome de Down tienen cardiopatia un congénita y, aproximadamente, un 50% de las mismas corresponden a formas de defecto de cojines endocardicos3,4. PRESENTACIÓN CLÍNICA, HISTORIA NATURAL Y MÉTODO DIAGNÓSTICO Canal atrioventricular común La fisiopatología de esta malformación está caracterizada por la existencia de
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un importante cortocircuito desde cavidades cardíacas izquierdas hacia las derechas a través de los defectos de septación. A ello se añade la sobrecarga de volumen, ocasionada por la regurgitación de la válvula aurículo-ventricular, que suele ser menos severa en los pacientes con síndrome de Down5. El cortocircuito izquierda–derecha, produce un aumento del flujo pulmonar e hipertensión pulmonar, que interfiere en la normal caída de la presión y de la resistencia vascular pulmonar que tiene lugar en las primeras semanas de la vida. A esta edad, por la existencia de esta hipertensión pulmonar, al existir poco gradiente de presión entre cavidades cardíacas izquierdas y derechas, el cortocircuito produce escasa turbulencia y por ello escasa manifestación semiológica auscultatoria. Así, los hallazgos a la auscultación de estos niños son escasos, detectándose en ocasiones únicamente un suave soplo sistólico producido en la regurgitación aurículoventricular y/o un ligero soplo sistólico eyectivo producido por el hiperaflujo a nivel de la vía pulmonar. En los pacientes con síndrome de Down el retraso e la caída de las resistencias pulmonares es mucho más prolongado, incluso en algunos pacientes no llega a producirse, por lo que en estos enfermos frecuentemente no se auscultan soplos y la única manifestación semiológica puede ser una cianosis intermitente debida a la inversión del cortocircuito. La sobrecarga cardíaca producida por el aumento de volumen debido al cortocircuito y a la regurgitación valvular, ocasiona insuficiencia cardíaca que, en los primeros meses de la vida, se manifiesta clínicamente por polipnea, disnea, cansancio durante las tomas de alimento, desnutrición y estancamiento de la curva ponderal, con frecuentes infecciones respiratorias que deterioran todavía más el estado y desarrollo de estos enfermos. En esta fase, la radiografía simple de tórax demuestra una importante cardio-
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megalia con aumento del patrón vascular pulmonar. Si el enfermo sobrevive a estos primeros meses de la vida, el hiperaflujo pulmonar y la hipertensión pulmonar generan lesiones a nivel del árbol vascular pulmonar que conducen a un rápido y progresivo desarrollo de la enfermedad vascular pulmonar, condicionando un aumento de la resistencia al flujo pulmonar, que, en cierto modo, frena el hiperaflujo pulmonar debido al cortocircuito y se traduce en una ligera y progresiva mejoría de los signos de insuficiencia cardíaca. Esta mejoría es evidente a partir del año de edad, cuando, debido a la enfermedad vascular pulmonar, la resistencia a la circulación pulmonar y las presiones a nivel de arteria pulmonar y ventrículo derecho han aumentado a valores similares a los sistémicos. Generalmente, a esta edad y debido a la existencia de una enfermedad vascular pulmonar establecida, en la mayoría de los pacientes ya se ha perdido la opción de tratamiento quirúrgico y se empieza una época de relativo buen estado clínico, pero, conforme van avanzando los cambios patológicos de la enfermedad vascular pulmonar, la resistencia al flujo pulmonar se incrementa, supera la sistémica e invierte el cortocircuito, convirtiéndose en venoarterial, desde cavidades cardíacas derechas hacia las izquierdas, lo que causa hipoxemia, cianosis y todo el cortejo fisiopatológico del síndrome de Eisenmenger. A este nivel evolutivo el deterioro de la calidad de vida es importante, convirtiéndose en un lento proceso de “muerte anunciada” que puede prologarse durante dos o tres décadas. Aunque el patrón electrocardiográfico suele ser bastante característico (es típica la desviación hacia cuadrantes superiores e izquierdos del eje de QRS en el plano frontal), la ecocardiografía Doppler es la que proporciona el diagnóstico anatómico y funcional de la malformación y, durante los primeros seis meses
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de edad, puede ser una técnica de evaluación diagnostica suficiente para, sin necesidad de otras técnicas más invasivas, abordar con garantías la reparación quirúrgica de la malformación. Ante la sospecha de hipertensión pulmonar, sobretodo en enfermos mayores del medio año de edad, puede estar indicado la realización de un estudio hemodinámico mediante cateterismo cardíaco, con la finalidad de evaluar el estado y la reversibilidad de la patología vascular pulmonar, ya que, para esta situación, la toma de una decisión quirúrgica acertada pasa por un cuidadoso estudio de la cuantía del cortocircuito, las presiones y resistencias pulmonares y su respuesta al test de vasodilatación con drogas vasodilatadoras pulmonares de acción rápida. Si se demuestra la reversibilidad de la hipertensión pulmonar, la cirugía, aunque con mayor riesgo, es la opción de preferencia. Ante la existencia de una patología vascular pulmonar ya no reversible, el riesgo quirúrgico es prohibitivo y condiciona además un peor pronóstico a largo plazo, por lo que la reparación quirúrgica no se considera indicada, quedando como única opción el tratamiento médico paliativo.



de los pacientes con canal atrioventricular común y los signos de insuficiencia cardíaca aparecen mucho más tardíamente, en gran medida dependiente y en relación con el grado de insuficiencia de la válvula mitral. La radiografía simple de tórax suele mostrar distintos grados de cardiomegalia con aumento de la circulación pulmonar y el ECG muestra la típica desviación del eje de QRS hacia cuadrantes superiores. El ecocardiograma bidimensional permite la visualización del defecto interauricular, situado en la zona de la crux cordis, y el Doppler detecta la regurgitación de la válvula mitral, característicamente producida por una hendidura o “cleft” a nivel de su valva anterior. Dicha exploración es suficiente para abordar el tratamiento quirúrgico y el cateterismo cardíaco debe ser reservado únicamente para los casos en los que se sospecha una enfermedad vascular pulmonar o la existencia de otras anomalías asociadas que lo hagan aconsejable.



Defectos parciales (comunicación interauricular tipo ostium primum)



La estrategia terapéutica para esta malformación pasa por un diagnóstico precoz que permita su reparación quirúrgica en las mejores condiciones clínicas posibles y antes de que se hayan establecido los cambios patológicos de la enfermedad vascular pulmonar, pues la hipertensión pulmonar añade un importante riesgo a la reparación quirúrgica y la existencia de enfermedad vascular establecida la contraindica. Todos los cambios patológicos que conducen al establecimiento de una enfermedad vascular pulmonar suelen producirse durante el primer año de vida, pero en los enfermos con síndrome de Down ello suele producirse antes, por lo que el tiempo ideal para la reparación de esta malformación es antes de los primeros 6 meses



TRATAMIENTO Canal atrioventricular común



La comunicación interauricular tipo ostium primum es la patología más frecuente en los defectos parciales de cojines endocardicos. Como el cortocircuito sólo se produce a nivel auricular y entre dos cámaras de baja presión, su debut clínico es más tardío, dependiendo en gran medida del grado de regurgitación a nivel de la válvula mitral. Más allá del primer trimestre de vida, suele auscultarse un soplo sistólico de eyección pulmonar, con segundo ruido cardíaco desdoblado y poco móvil, y el soplo regurgitante en punta-axila producido por la regurgitación a nivel de la válvula mitral. El estado clínico es mejor que el
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de vida. El tratamiento médico de la insuficiencia cardíaca mediante digoxina y diuréticos ayuda a evitar el deterioro clínico de estos pacientes y permite abordar el tratamiento quirúrgico en la mejor situación clínica posible. La reparación quirúrgica de la malformación debe hacerse precozmente6,7,8 y consiste en el cierre de los defectos de septación y la confección, a expensas del tejido disponible de la válvula aurículo-ventricular común, de dos válvulas auriculo-ventriculares independientes que permitan una correcta conexión de cada aurícula con su correspondiente ventrículo y un funcionamiento valvular adecuado. El ecocardiograma-Doppler transesofágico realizado durante la intervención es de gran ayuda para la consecución de un correcto funcionamiento valvular7. En los pacientes que presentan un importante deterioro clínico, con muy mal estado nutricional y /o con importante hipertensión pulmonar, en los que la cirugía reparadora se considera de alto riesgo, se puede considerar como opción terapéutica quirúrgica una cirugía paliativa, consistente en el cerclaje (banding) de la arteria pulmonar, con la finalidad de disminuir el cortocircuito y con ello mejorar la situación clínica y evitar el desarrollo y progresión de la enfermedad vascular pulmonar. Tan pronto como sea posible, una vez alcanzada la estabilidad clínica, debe procederse al “debanding” y a la reparación quirúrgica de la cardiopatía8. Merece citarse lo que denominamos canal atrioventricular común con disbalance ventricular. En esta grave patología, además de las malformaciones descritas para el canal atrioventricular común, uno de los dos ventrículos es hipoplasico, mientras el otro recibe la mayor parte del flujo de la válvula auriculoventricular común. La desproporción puede ser tan importante que imposibilite la septación quirúrgica, de modo que la única opción terapéutica posible
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pasa por las técnicas de reparación univentricular. En estos casos también se precisa de la realización precoz de un banding de la arteria pulmonar, a fin de evitar el hiperaflujo y preservar daños en la vasculatura pulmonar. Posteriormente, a partir de los 3-4 meses de edad, debe realizarse una anastomosis cavo-pulmonar parcial (Glenn bidireccional), para, en un tercer tiempo, ser completada por una derivación cavo pulmonar total. En estos pacientes con indicación de reparación por técnica univentricular, es obligado practicar estudio hemodinámico mediante cateterismo cardíaco, con la finalidad de estudiar la anatomía, la presión y la resistencia del árbol vascular pulmonar, antes de la realización de las anastomosis cavo-pulmonares. Algunos pacientes con predominio del ventrículo izquierdo y disbalance ventricular no tan importante son susceptibles de ser operados con la reparación convencional a la que se añade un Glennn bidireccional (“reparación uno y medio ventricular”). En cualquier caso, la estrategia terapéutica para estos pacientes debe ser individualizada, por lo que es difícil su protocolización. Defectos parciales (comunicación interauricular tipo ostium primum) El tratamiento quirúrgico debe realizarse durante la edad pediátrica y consiste en el cierre del defecto septal y de la hendidura mitral, aunque en ocasiones se precisa de anuloplastia para corregir fugas localizadas a nivel de la coaptación valvular. Sus resultados son buenos, aunque frecuentemente no se consiga una perfecta estanqueidad de la válvula mitral. PRONÓSTICO Y SUPERVIVENCIA A LARGO PLAZO Canal atrioventricular común
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En ausencia de tratamiento quirúrgico, estos pacientes tienen alta probabilidad de morir durante el primer año de edad debido a insuficiencia cardíaca y a sus complicaciones (malnutrición, infecciones respiratorias, etc.). Si superan el primer año de edad, el establecimiento de una enfermedad vascular les permite alargar su vida hasta la segunda tercera década, sufriendo todas las consecuencias del síndrome de Eisenmenger. La mortalidad atribuible a la reparación quirúrgica depende de la anatomía de la malformación, del estado clínico del enfermo y del grado de hipertensión pulmonar, siendo en la mayoría de series inferior a un 10%9,10,11. Los resultados a medio-largo plazo son buenos, dependiendo en gran medida del grado de competencia que se haya podido conseguir en el funcionamiento de las válvulas aurículo-ventriculares. Aproximadamente entre un 5-10% de los pacientes requieren a largo plazo revisión quirúrgica o remplazo valvular por disfunción de la válvula AV izquierda. Otras complicaciones menos frecuentes descritas en el seguimiento de estos pacientes son: endocarditis, bloqueo AV, arritmias auriculares y ventriculares y estenosis subaórtica (esta última, sobretodo en los pacientes que requirieron remplazo de la válvula AV)5, 12,13. Los resultados de la estrategia quirúrgica para los pacientes con disbalance ventricular también dependerán del grado de competencia de la válvula auriculoventricular, aunque la evolución a largo plazo de las técnicas de reparación univentricular es todavía una incógnita.
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tral. La supervivencia a los 20 años de la intervención es superior a un 95%5,12,13. REVISIONES Y CONTROLES CARDIOLÓGICOS Pacientes no operados El diagnóstico se suele realizar dentro del primer mes de vida en los defectos completos y más tardíamente en los defectos parciales. El motivo de consulta cardiológica suele ser: el hallazgo de soplo, la existencia de signos de insuficiencia cardíaca o el padecer un síndrome de Down. La evaluación cardiológica debe incluir obligatoriamente un estudio ECODoppler ya que es la exploración que proporciona el diagnóstico, permite una buena definición de las distintas variantes anatómicas y el descarte de malformaciones asociadas. Durante los primeros 6 meses de edad, el ECO-Doppler es una técnica de evaluación diagnostica suficiente para, sin necesidad de otras técnicas más invasivas, abordar con garantías la reparación quirúrgica de la malformación8. Ante la sospecha de hipertensión pulmonar, sobretodo en enfermos mayores del medio año de edad, puede estar indicado la realización de un estudio hemodinámico mediante cateterismo cardíaco, con la finalidad de evaluar el estado y la reversibilidad de la patología vascular pulmonar. En caso de insuficiencia cardíaca debe establecerse tratamiento con digoxina y diuréticos a fin de optimizar la situación clínica.



Defectos parciales (comunicación interauricular tipo ostium primum)



A fin de evitar el desarrollo de enfermedad vascular pulmonar, la reparación quirúrgica debe programarse antes de los seis meses de edad, sobretodo en los pacientes con síndrome de Down, dada su especial predisposición al desarrollo de enfermedad vascular pulmonar.



La mortalidad quirúrgica es inferior a un 5% y las complicaciones a largo plazo son las mismas que las descritas para el canal atrioventricular común, siendo también las mas frecuentes las derivadas del funcionalismo de la válvula mi-
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La solución paliativa mediante banding de la arteria pulmonar sólo está indicada en los pacientes que presentan un importante deterioro clínico, con muy mal estado nutricional y /o con importante hipertensión pulmonar y, tan pronto como sea posible, una vez alcanzada la estabilidad clínica, debe procederse al “debanding” y a la reparación quirúrgica de la cardiopatía8.



mitral se planteará según el grado funcional, la severidad de la insuficiencia y la repercusión sobre la aurícula izquierda, ventrículo izquierdo y presión de arteria pulmonar.



Pacientes operados



Todo recién nacido o lactante se debe enviar al cardiólogo tan pronto se detecte cualquier signo o síntoma que haga sospechar la existencia de cardiopatía. Todo recién nacido con síndrome de Down, dada la alta incidencia de cardiopatía, su pobreza semiológica y la alta tendencia al desarrollo precoz de enfermedad vascular pulmonar, debe ser enviado al cardiólogo para un estudio que incluya la evaluación con ECODoppler. Una vez realizado el diagnóstico de cardiopatia el objetivo de los controles pediátricos será:



REVISIONES Y PEDIÁTRICOS



CONTROLES



Pacientes no operados



Debe realizarse una evaluación postoperatoria antes del alta hospitalaria. La valoración debe incluir: -Eco-Doppler para evaluación de la bondad de la reparación: investigar funcionalidad de válvulas AV, cortocircuitos residuales, posibilidad de derrame pericardico, etc. -ECG para confirmar función sinusal y conducción AV -Rx simple de tórax evaluando espacio pleural y posibles condensaciones pulmonares. Los controles de seguimiento se establecerán de acuerdo con la existencia o no de lesiones residuales y su gravedad.



Pacientes con defecto atrioventricular completo: Todos los controles necesarios para mantener el más óptimo estado nutricional; cumplimiento de todo el calendario vacunal, incluyendo vacunación antineumocócica y prevención de infección por virus sincitial respiratorio; seguimiento de la evolución y tratamiento de la insuficiencia cardíaca; medidas de prevención de infecciones respiratorias y pronto tratamiento de las mismas.



Pacientes sin lesiones residuales: Tras un control realizado aproximadamente a los 6 meses de la intervención se seguirán controles anuales con ECG y ECO, estudiando especialmente el mantenimiento de ritmo sinusal, la conducción AV, la existencia de arritmias, la funcionalidad de las válvulas AV y el posible desarrollo de estenosis subaórtica8,13.



Pacientes con CIA tipo ostium primum:



Pacientes con lesiones residuales: Se deben aplicar todo lo recomendado en “pacientes con defecto atrioventricular completo”, si bien la situación clínica de los pacientes no reviste la gravedad de los que padecen la forma completa del defecto.



La más frecuente es la insuficiencia de la válvula mitral y en cada caso las lesiones residuales deben individualizarse aconsejándose controles semestrales8. La evaluación por eco Doppler es obligada y la reintervención sobre la válvula
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En todos es necesario realizar profilaxis frente a endocarditis bacteriana en caso de infección o existencia de focos potencialmente sépticos.
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3. I. Bendayan, J Casaldàliga, N Fuster, C Sánchez, J Girona, A Gonçalvez. Evolución de un grupo de 265 niños con síndrome de Down, la mayoría afectos de cardiopatía congénita.. SD Revista Médica Internacional sobre síndrome de Down 2001; 5:34-40



Pacientes operados Inmediatamente después de la intervención, se requerirá un control pediátrico fundamentalmente para detectar complicaciones (síndrome postpericardiotomía, herida esternal, etc.), seguimiento de tratamiento, etc. hasta la progresiva reincorporación al régimen normal para su edad. Posteriormente, aunque todos los pacientes requieren control cardiológico de por vida, los pacientes operados sin defectos residuales necesitan los controles pediátricos habituales para su edad. Los pacientes con defectos residuales se deben individualizar de acuerdo con el Cardiólogo. Como regla general, la profilaxis frente a endocarditis debe ser mantenida de por vida, excepto para aquellos pacientes sin ninguna alteración hemodinámica residual5. Las restricciones al ejercicio se aplicarán sólo a los pacientes con defectos residuales significativos o con defectos de nueva aparición (fundamentalmente estenosis subaórtica) o en aquellos que se detecten arritmias inducidas por ejercicio5.



4. Spicer RL. Cardiovascular Disease in Down syndrome. Pediatr Clin North Am 1984; 31:13311334. 5. Elliot A. Shinebourne, Siew Yen Ho. Atrioventricular Septal Defect. En Diagnosis and Management of Adult Congenital Heart Disease. Gatzoulis MA, Webb GD, Daubeney PF editors. Churchill Livinstone 2003 ISBN 0-443-07103-9, pag 179-187 6. Hanley FL, Fenton KN, Jonas RA, Mayer JE, Cook NR, Wernovsky G et al. Surgical repair of complete atrioventricular canal defect in infancy. J Thorac Cardiovasc Surg 1993; 106:387397 7. Ross M. Ungerleider. Atrioventricular canal defects. En Critical Heart Disease in Infants and Children. David G. Nichols and Duke E. Cameron editors. Mosby-Year Book, Inc 1995 pág: 601-622. ISBN 0-80166929-4
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7 DUCTUS ARTERIOSO PERSISTENTE Y VENTANA AORTO PULMONAR Dr. C. Medrano y Dr. C. Zavanella S. de Cardiología Pediátrica y Cirugía Cardíaca Hospital Juan Canalejo. La Coruña. les en ambas direcciones. La intima es una capa más gruesa y contiene mayor sustancia mucoide (2)



DESCRIPCIÓN DE LA CARDIOPATÍA Nomenclatura



Fisiopatología (3) Los términos ductus arterioso permeable (en ingles ‘patent’) y ductus arterioso persistente (en inglés ‘persistent’)se han utilizado indistintamente en la literatura científica para decir que el conducto arterioso está abierto y tiene flujo a su través (1): Elegimos el término persistencia del ductus arterioso (PDA), ya que hace referencia a su presencia más allá del periodo neonatal en niños nacidos a término. El término ductus arterioso permeable quedaría restringido al periodo perinatal y especialmente a prematuros, tema tratado en otro apartado.



En el feto el ductus arterioso es el vaso por el que pasa el mayor porcentaje del gasto del ventrículo derecho (entre el 55-60% del gasto ventricular combinado fetal) (4). Las prostaglandinas E1(exógena), E2 e I2 producen y mantienen su relajación activa, así como otros productos interactuarían por vías de la citocromo p450 monooxigenasa o del oxido nítrico (5). En el periodo postnatal el cierre del ductus se produce en dos fases: en las primeras 12 horas de vida la contracción y migración del músculo liso acorta en sentido longitudinal y circunferencial el DA, se ocluye la luz por protrusión de la íntima y necrosis de la misma, que produce el cierre funcional. A las 2-3 semanas de vida concluye el proceso de fibrosis de las capas media e intima con el cierre permanente de la luz y conversión del ductus en el ligamento arterioso. En el 90% de los niños nacidos a término el ductus arterioso está cerrado a las 8 semanas de vida. Los mecanismos exactos de estos procesos se conocen sólo parcialmente; entre los factores implicados destacan el aumento de pO2 o la disminución de PGE2. La presencia de una alteración genética que determinaría una deficiencia de músculo liso frente a un aumento del tejido elástico (con una composición de la pared simi-



Anatomia El ductus arterioso (DA) deriva de la porción dorsal del sexto arco aórtico y conecta el tronco de la arteria pulmonar con la aorta descendente, distal al origen de la arteria subclavia izquierda. En el recién nacido a término tiene el mismo tamaño que la aorta descendente. Su estructura microscópica difiere de los vasos que conecta, aunque el grosor de la pared es similar: la capa media de la aorta está compuesta por fibras elásticas ordenadas en capas circunferenciales mientras que el ductus arterioso tiene tejido mucoide en la media, fibras elásticas entre la media y la intima y músculo liso ordenado en capas espira-1-
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lar a la aorta adyacente) predispondría a la persistencia del ductus arterioso. La persistencia del ductus arterioso (PDA) más allá del periodo neonatal inmediato, tras la disminución de la resistencia vascular pulmonar, produce un cortocircuito de izquierda – derecha. En los casos de ductus muy grandes el aumento del flujo pulmonar aumenta el flujo de retorno a la aurícula izquierda, el volumen de llenado del ventrículo izquierdo (precarga) y un aumento del volumen latido, lo que lleva a la dilatación y aumento de presión tele diastólica del ventrículo izquierdo con dilatación y aumento de la presión de la aurícula izquierda. El resultado es el edema pulmonar y el fallo cardiaco izquierdo. También se pueden disparar los mecanismos compensatorios mediados por el sistema simpático adrenal y reninaangiotensina-aldosterona, con hiperdinamia, hipertrofia miocárdica y retención de líquidos con sobrecarga de volumen. Se puede llegar a comprometer el flujo coronario por robo aórtico en diástole combinado con el aumento de presiones tele diastólicas comentadas antes. Esta situación suele ser mal tolerada en prematuros y en niños nacidos a término con un PDA grande, en otros puede pasar inadvertido. Puede suceder que el hiperaflujo pulmonar impida la regresión rápida de la capa muscular lisa de las arterias pulmonares, desarrollando hipertensión pulmonar fija por enfermedad vascular pulmonar, con alteración de la íntima, trombosis y proliferación fibrosa. En estos casos el ductus persiste con un cortocircuito invertido (derecha –izquierda).
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tas. Es más frecuente en niñas (2:1) respecto a niños. Entre las asociaciones (7) destacar la exposición a rubéola durante el primer trimestre del embarazo que produce hasta un 60% de los casos de PDA asociado a otras lesiones de arterias pulmonares, renales. También hay una mayor incidencia asociada a teratógenos (alcohol, anfetaminas, anticonvulsivantes, fenitoína). Existen casos asociados a cromosopatías (+14q, XXY) y se piensa que existe una base hereditaria multifactorial. FORMA DE PRESENTACIÓN, CLÍNICA Y MÉTODOS DIAGNÓSTICOS Manifestaciones Clinicas La clínica se relaciona con el tamaño del ductus, la cuantía del cortocircuito, la relación entre las resistencias vasculares pulmonares y sistémicas y la sobrecarga de volumen del miocardio. La describiremos sobre la base de los hallazgos clínicos y de pruebas complementarias básicas (ECG, radiografía de tórax) que el pediatra puede obtener fácilmente. Existen diferentes cuadros , que detallaremos: Ductus arterioso pequeño En estos caso las resistencias vasculares pulmonares bajan normalmente tras el periodo neonatal. El flujo restrictivo produce un cortocircuito izquierda derecha pequeño, con un leve aumento del flujo pulmonar respecto al sistémico y sin datos de insuficiencia cardiaca izquierda. Muy pocos paciente tienen síntomas, siendo el signo característico el soplo a la auscultación. El desarrollo es normal, excepto en el caso de rubéola congénita. Los pulsos periféricos suelen estar llenos y la presión del pulso arterial suele ser algo mayor que la habitual. No suele



INCIDENCIA La incidencia, en series históricas, del PDA aislado en niños nacidos a termino es de 1 en cada 2000- 2500 recién nacidos vivos (6), lo que representa el 510 % de todas las cardiopatías congéni-
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encontrase un impulso precordial aumentado a la palpación torácica. A la auscultación el primer y segundo ruido son normales y suele haber un soplo que no se ausculta en el periodo neonatal y que aparece cuando bajan las resistencias pulmonares; es un soplo sistólico en niños pequeños y continuo en niños mayores. Se ausculta mejor en el 2° espacio intercostal izquierdo infraclavicular y aumenta con la inspiración. El ECG y la radiografía de tórax son normales, salvo una leve prominencia del tronco de la arteria y ramas pulmonares. La ecocardiografía es la prueba que confirma esta sospecha diagnóstica, como en el resto de los casos.



rece otro soplo sistólico en el foco aórtico por hiperaflujo. El ECG suele ser normal en los lactantes, pero pueden aparecer signos de hipertrofia en los niños mayores: profundas ondas Q y R prominentes en II, III y aVF y precordiales izquierdas (V5, V6) como dato de hipertrofia del ventrículo izquierdo. Una onda P ancha indica una dilatación de la aurícula izquierda. La radiografía de tórax muestra cardiomegalia con prominencia del ventrículo y aurícula izquierda, tronco y ramas pulmonares, así como aumento de la vasculatura pulmonar periférica.



Ductus arterioso moderado



Los lactantes con un PDA grande tienen síntomas como irritabilidad, dificultad en las tomas, retraso ponderal, cansancio fácil y sudoración con las tomas. Tienen taquipnea y tiraje y cuadros de infección respiratoria frecuentes. Todo ello es reflejo de la insuficiencia cardiaca izquierda y del edema pulmonar. En la exploración destacan la taquicardia, taquipnea, ruidos crepitantes, pulsos saltones, tensión arterial diferencial amplia con disminución marcada de la presión diastólica, y en casos severos disminución de la presión sistólica. El precordio es hiperdinámico, a la palpación se siente el impulso del ventrículo izquierdo así como un frémito marcado. El primer y segundo ruidos están acentuados y aparece un tercer tono en el ápex. Generalmente se escucha un soplo sistólico rudo en el foco pulmonar y en el 3er-4° espacio intercostal. El soplo se extiende a toda la sístole y ocupa el primer tercio de la diástole. Es raro el soplo continuo. Se pueden encontrar otros soplos sistólicos inespecíficos en foco aórtico o retumbo diastólico mitral en el ápex. El ECG muestra el crecimiento del ventrículo izquierdo con ondas Q profundas y R prominentes. Las ondas T pueden ser difásicas o invertidas. El crecimiento



Ductus arterioso grande



La presencia de un cortocircuito izquierda derecha moderado puede producir sintomatología como dificultad en las tomas, irritabilidad, taquipnea y retraso ponderal. La sintomatología aumenta a partir del 2°-3er mes de vida. En la mayoría de los casos se produce una hipertrofia miocárdica compensatoria y la situación general mejora. Pese a ello los niños crecen en percentiles bajos y se fatigan fácilmente. El pulso está aumentado, son pulsos periféricos llenos y con rebote, la presión arterial diferencial sistémica es amplia con presión diastólica baja. El precordio es hiperdinámico, con aumento del impulso apical. Se suele palpar un frémito en el borde esternal superior izquierdo. A la auscultación el primer y segundo ruidos están enmascarados por un soplo fuerte, a veces se oye un 3er tono en el ápex. La progresión del soplo sistólico a continuo es más rápida que en el grupo anterior. El soplo es más intenso y se irradia más extensamente, también en la espalda, y por sus características de rudeza y remolino que varía de latido a latido se habla de “soplo en maquinaria”. Si aparece insuficiencia cardiaca el soplo vuelve a ser sólo sistólico y apa-
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borde esternal izquierdo secundario a insuficiencia tricuspídea. El impulso precordial se desplaza a la derecha. El ECG exhibe datos de hipertrofia del ventrículo derecho con ondas R marcadas en las precordiales derechas, así como ondas P picudas como dato de crecimiento de la aurícula derecha. La radiografía de tórax presenta cardiomegalia a expensas de las cavidades derechas, dilatación del tronco y de las arterias pulmonares proximales con disminución de la vasculatura pulmonar periférica marcada. Puede aparecer cianosis y disnea con el ejercicio que finalmente son continuas y en reposo, por cortocircuito derecha izquierda fijo.



auricular izquierdo se objetiva con ondas P anchas. La radiografía de tórax exhibe cardiomegalia a expensas de la aurícula y ventrículo izquierdo, junto al crecimiento del tronco y ramas pulmonares y aumento de la vasculatura pulmonar periférica. Se puede encontrar un aumento del patrón venoso pulmonar e infiltrado intersticial. El crecimiento de la aurícula izquierda puede colapsar algún bronquio lobar produciendo atelectasias o enfisema pulmonar. Ductus arterioso que desarrolla hipertensión pulmonar Los lactantes con insuficiencia cardíaca izquierda debido a un gran cortocircuito izquierda–derecha no sobrevivirían sin tratamiento. En ocasiones, a partir del sexto mes de vida, se desarrolla una enfermedad vascular pulmonar con hipertensión pulmonar fija. También la pueden desarrollar algunos pacientes con ductus pequeños, especialmente cuando existen factores predisponentes como el síndrome de Down. En estos casos la disminución del cortocircuito izquierda derecha o la inversión del mismo mejora los signos de insuficiencia cardiaca izquierda. El soplo sistólico se acorta y desaparece el componente diastólico así como otros soplos sistólicos y el retumbo mitral. El segundo ruido permanece acentuado. El tercer tono desaparece, al igual que la hiperdinamia precordial. Los pulsos son poco saltones. La radiografía de tórax muestra una disminución de la vasculatura pulmonar y de la cardiomegalia previa. Los cambios pueden ser irreversibles a la edad de 15 a 18 meses y aún antes en pacientes con riesgo asociado. Cuando la enfermedad vascular pulmonar ha progresado el soplo sistólico puede llegar a desaparecer, con predominio del segundo tono que se hace marcado y fijo. Hay un clic sistólico asociado con la aparición de un soplo diastólico en el foco pulmonar y un soplo sistólico en el



Ductus ‘silente’ En los últimos años, y debido al desarrollo de la ecocardiografía, ha sido frecuente el hallazgo de un PDA pequeño en una exploración ecocardiográfica en pacientes sin datos clínicos ni soplo típico de PDA. Algunos denominan también como silente a aquellos ductus que tras su cierre quedan con un mínimo cortocircuito no significativo con desaparición del soplo. No hay datos amplios sobre la evolución clínica a largo plazo o sobre el riesgo de endocarditis. El pediatra debe seguirlos y alertar al cardiólogo si encuentra algún dato clínico de nueva aparición.



Métodos Diagnósticos Ante la sospecha clínica de la existencia de un ductus arterioso (desde soplo típico a mala ganancia ponderal) el pediatra debe orientar al paciente al cardiólogo pediátrico, el que mediante la ecocardiografía confirmará el diagnóstico y propondrá el manejo terapéutico posterior. Ecg y Rx de Torax
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tado si el ángulo de abordaje no consigue alinear correctamente el ductus ( casos de ductus tortuosos) o si la formula de cálculo no se puede aplicar correctamente (lesiones tubulares largas). Para realizar una aproximación semicuantitativa (descrita en neonatos (9) y también útil en niños pequeños) del ductus, el cortocircuito y su repercusión medimos el tamaño por color del ductus con relación al tronco pulmonar y observamos si llega hasta el plano de la válvula pulmonar ( grandes > 2/3 del tronco, llegan a la válvula, pequeños 6mm, pequeños < 3mm) y tipo morfológico. Mediante doppler color objetivaremos si el cortocircuito es izquierda derecha en todo el ciclo cardiaco (flujo continuo con pico sistólico y diástole que no llega a la línea de base como hallazgo habitual con presión pulmonar normal), si es bidireccional, o de derecha –izquierda ( por hipertensión pulmonar). Mediremos el gradiente pico máximo sistólico de presión y calcularemos la presión sistólica de la arteria pulmonar (mediante la formula: presión arterial sistólica – presión pico sistólico máximo transductal = presión sistólica de la arteria pulmonar). Este cálculo tiene limitaciones y puede estar artefac-
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halado) para evaluar la reactividad pulmonar y la tolerancia al cierre del ductus. La angiocardiografía proporciona la información más útil del cateterismo frente a la ecocardiografía. La inyección de contraste en el final del arco aórtico origen de la aorta descendente en proyección lateral u oblicua anterior izquierda demuestra la anatomía ductal y nos sirve para realizar una clasificación en tipos morfológicos (10) con un fin práctico a la hora de planificar el cierre con dispositivo.



Cateterismo Diagnostico y Angiocardiografia Esta técnica se reserva para aquellos casos en que no es concluyente la ecocardiografía, cuando se sospecha la existencia de hipertensión pulmonar o como fase previa al intervensionismo, durante el mismo procedimiento. Se realiza mediante acceso venoso a las cavidades derechas y arteria pulmonar, desde donde se sonda el ductus y arterial (aorta y ventrículo izquierdo). Un salto oximétrico mayor de 4-5% entre el ventrículo derecho y la arteria pulmonar indica que el cortocircuito izquierda derecha es significativo. El calculo del Qp/Qs puede ser complejo porque las saturaciones del tronco pulmonar y ramas pueden ser diferentes, así como por la presencia de un foramen oval permeable, con cortocircuito interauricular izquierda derecha. En los casos de hipertensión pulmonar la saturación de la aorta descendente es mayor que la de la aorta ascendente. Un ductus pequeño puede no reflejarse en las mediciones de saturaciones y presiones. En un ductus moderado las presiones pulmonares sistólica, diastólica y media pueden estar ligeramente elevadas, y la presión arterial sistémica diastólica suele estar baja. Las presiones medias de la aurícula izquierda (medida directamente a través del foramen oval o asumida por la presión capilar pulmonar o presión telediastólica del ventrículo izquierdo) suelen estar ligeramente elevadas. En los ductus grandes estos datos son más llamativos y en los casos de hipertensión pulmonar severa con cortocircuito derecha izquierda encontraremos los datos típicos de presión media de arteria pulmonar en valores suprasistémicos. En estos casos el cálculo del flujo pulmonar es también complejo, por lo que se suelen hacer pruebas funcionales con oclusión con balón y/o t vasodilatadores pulmonares (oxígeno, óxido nítrico in-



Resonancia Magnetica Esta técnica no suele ser necesaria para la toma de decisiones. Su utilidad se centra en descartar otras lesiones asociadas o en el estudio de la hipertensión pulmonar si la hubiera. Complicaciones Endarteritis La endarteritis bacteriana es una complicación extremadamente rara en la actual era antibiótica, pero que puede ser de gravedad en la PDA. Series históricas de 1968, reflejaban un riesgo calculado de 0.45-1% y año. Sólo existe un reseña moderna de endarteritis asociada a ductus silente (11). Existe discusión sobre si el riesgo mínimo de endocarditis justifica el cierre de ductus silentes o mínimos. Aneurismas Se ha descrito una marcada dilatación del ductus arterioso o de su ampolla por cierre del cabo pulmonar sin cierre del lado aórtico. Es un hallazgo infrecuente pero que requiere del cierre quirúrgico, tanto en niños pequeños como en mayores, por el riesgo de ruptura, sangrado o infección asociados.
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Clase I: Condiciones en las que existe acuerdo en que el cierre del PDA es apropiado: a. Pacientes sintomáticos b. Pacientes con soplo contínuo c. Pacientes asintomático con soplo sistólico Clase II: Condiciones en las que el cierre del PDA puede estar (o no) indicado: Pacientes con ductus silentes como hallazgo ecocardiográfico Clase III: Condiciones en la que hay acuerdo en que el cierre del PDA es inapropiado: Pacientes con enfermedad vascular pulmonar irreversible



Hipertension Pulmonar Ya comentada previamente TRATAMIENTO MEDICO (INCLUIDO ESTABILIZACIÓN) El tratamiento del PDA sintomático es el cierre tan pronto como se realice el diagnóstico. No se debe diferir la intervención, pero si existen datos de insuficiencia cardiaca se puede iniciar tratamiento médico con digoxina, diuréticos y en los casos más graves con inotropicos iv. Se debe instaurar un plan de nutrición con restricción de líquidos y formulas suplementadas con mayor aporte calórico. Se debe realizar profilaxis de endocarditis en aquellas situaciones en las que existe riesgo según las guías habituales. Ante el riesgo de complicaciones respiratorias se deben realizar inmunizaciones que incluyen vacunas frente a la gripe y anticuerpos frente al virus respiratorio sincitial (previas a la intervención o tras el periodo inicial post intervención de recuperación de la clínica). El PDA pequeño asintomático (soplo típico pero hemodinámicamente no significativo) también se cierra en el momento del diagnostico, salvo en lactantes donde puede ser diferido hasta la edad mayor de 1 año, con estricto control pediátrico y cardiológico. En niños a termino la terapia con inhibidores de las prostaglandinas son ineficaces.



Tanto las guías de la American Heart Association como las de la Sociedad Española de Cardiología (12), así como la mayoría de los cardiólogos pediátricos no recomiendan el cierre del ductus silente. Sin embargo se considera prudente el seguimiento y la profilaxis de endocarditis en espera de nueva información sobre este subgrupo. Intervencionismo Vs Cirugía La selección de pacientes se realiza basándose en las características del paciente, situación clínica y tamaño del ductus. También en relación con la experiencia de cada institución y a la elección de los padres. En general el intervencionismo es la técnica de elección en la mayor parte de los centros y se tratan pacientes progresivamente menores. En nuestro centro se realiza el intervencionismo como técnica de elección salvo en pacientes menores de 1 año con datos de insuficiencia cardíaca y ductus grandes en los que se realiza el cierre quirúrgico primario. La cirugía se reserva también a aquellos que una vez in-



TRATAMIENTO QUIRÚRGICO Y/O INTERVENCIONISTA Indicaciones de Cierre Las recomendaciones de cierre son controvertidas. En la actualidad existen diferentes niveles de evidencia clasificados como:
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de Rashkind al actual Amplatzer (17). Son más útiles que el coil en ductus de mayor tamaño (> 4mm), y su inconveniente es que precisan introductores de mayor tamaño, por lo que se limitan a niños mayores. Además, su coste es mayor. Luego del procedimiento se recomienda realizar una radiografía de tórax y un ecocardiograma antes del alta para confirmar la posición normal del dispositivo y la ausencia de cortocircuitos residuales. El alta se realiza de forma precoz. Las complicaciones son infrecuentes siendo las principales el cierre incompleto con persistencia o nueva aparición ( a veces diferida) de cortocircuitos residuales, la embolización del dispositivo (a las ramas pulmonares o a la aorta descendente) que suele ser precoz y raramente tardía, la obstrucción de estructuras vecinas (rama pulmonar izquierda, aorta descendente), o la presencia de hemólisis intravascular además de las posibles lesiones relacionadas con el acceso vascular (hematoma, trombosis). Tras la colocación de los dispositivos se recomienda mantener la profilaxis de endocarditis alrededor de 6 meses (tiempo de endotelización completa del dispositivo) tras la objetivación de la desaparición del cortocircuito.



del



Intervencionista El cierre con dispositivo se ha desarrollado en los últimos años, desde las descripciones iniciales en la década de los 70 realizadas por Porstmann (13) con el dispositivo tipo ‘tapón’ y en la de los 80 por Rashkind (14) con el dispositivo tipo ‘doble paraguas’. Las modificaciones técnicas y escasas complicaciones han hecho esta técnica de elección frente al cierre quirúrgico en la mayor parte de los centros, en la mayor parte de los pacientes y en la mayor parte de los tipos de PDA. Se han utilizado diferentes tipos los dispositivos. Muchos de ellos no están aprobados por la FDA. La técnica (15) se suele realizar con anestesia local. El acceso suele hacerse por vía venosa canalizando el ductus desde la arteria pulmonar a la aorta, desplegando el dispositivo en retirada y colocándolo en el ductus. En ocasiones se realiza por vía arterial aunque la posibilidad de complicaciones son mayores. Los dispositivos más utilizados tanto en Europa como en Estados Unidos son los tipo “coil”, tanto aquellos de liberación no controlada, como los más extendidos en los últimos años, de liberación controlada (16). Precisan introductores de pequeño tamaño (4-5F). Su eficacia es mayor en ductus pequeños (sobre todo en menores de 3mm y no mayores de 6 mm). Al desplegarlos adoptan una forma helicoidal con un diámetro que debe ser un 20 o 30% mayor que el diámetro mínimo del ductus. Están recubiertos de fibras de material protrombótico y tras 5 o 10 minutos de su implantación se puede objetivar la oclusión total mediante una nueva angiografía en la aorta. Si existiera un cortocircuito residual relevante se pueden implantar nuevos dispositivos. Otros dispositivos de uso extendido son de tipo oclusor, desde el tipo paraguas



Quirurgico (18) La primera intervención quirúrgica con éxito en cirugía cardíaca fue la ligadura del ductus arterioso de una niña de 7 años realizada por Robert Gross en Boston en 1938 (19). El tratamiento quirúrgico ha sido utilizado desde entonces con escasas complicaciones y altos índices de éxito. Se realiza sin necesidad de circulación extracorpórea. El abordaje habitual es la toracotomia posterolateral izquierda aunque en los últimos años se han desarrollado técnicas mínimamente invasivas incluyendo
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el acceso transaxilar, la minitoracotomía o la toracoscopia videosistida (20). Se precisa anestesia general, con extubación precoz, unida a la anestesia locorregional postoperatoria. Con estas técnicas se consiguen estancias hospitalarias cortas y una muy baja morbilidad. La intervención consiste en la ligadura (cierre mediante suturas), la división del ductus (sección y cierre de los cabos vasculares en los extremos pulmonar y aórtico) o el cierre mediante clips. Las complicaciones, infrecuentes, (1-4% según series) son el cierre incompleto, la ruptura del vaso con sangrado, la obstrucción de la rama pulmonar izquierda o la lesión del nervio recurrente o del frénico.



Capítulo 7



REVISIONES EN CARDIOLOGÍA Siguiendo las recomendaciones de los protocolos publicados por la Sociedad Española de Cardiología (11) el seguimiento en la consulta de cardiología pediátrica se debe realizar con un control previo al alta del procedimiento y al menos un control clínico y ecocardiográfico a los 6 meses. El manejo se basa en la comprobación del cierre completo. Si no hay cortocircuitos residuales en el control de los 6 meses se da de alta a los pacientes operados. En los PDA cerrados con dispositivo se recomienda otro control a los 5 años (hasta que existan más datos de seguimiento a largo plazo) para dar el alta definitiva. Si existe un cortocircuito residual posquirúrgico, habitualmente no se cerrará espontáneamente, por lo que debe manejarse como un PDA no tratado. Si el cortocircuito se observa tras el cierre con dispositivo se debe esperar al menos 2 años para volver a plantear el cierre si el paciente está asintomático, ya que se ha objetivado el cierre tardío en alguno de estos casos.



PRONÓSTICO Y SUPERVIVENCIA A LARGO PLAZO, IDEALMENTE AL AÑO, CINCO Y DIEZ AÑOS La historia natural en series históricas de la era preantibiótica era de 1/3 de los pacientes con PDA muertos a los 40 años. Esta historia natural se ha alterado radicalmente con el diagnóstico y el tratamiento precoz y la recomendación de profilaxis de endocarditis. El pronóstico a largo plazo tras el cierre completo es excelente. No hay datos suficientes de la evolución a largo plazo de los ductus silentes o mínimos no cerrados. En un medio como el nuestro los riesgos son mínimos, aunque se recuerda el riesgo de endarteritis, desarrollo de hipertensión pulmonar y otras comentadas previamente. En el caso de ductus grandes en el lactante, la posibilidad de evolución hacia la hipertensión pulmonar ( que puede ser rápida y no reversible en un corto espacio de tiempo) debe hacer que el cierre no se difiera y se realice tras la estabilización inicial, aunque se puedan controlar los síntomas (dato de mala evolución en ese caso).



REVISIONES POR EL PEDIATRA Y CAUSAS DE DERIVACIÓN NO PROGRAMADA A CARDIOLOGÍA PEDIÁTRICA Los pediatras deben remitir al cardiólogo pediatra a todos aquellos neonatos o lactantes con soplo para descartar mediante la ecocardiografía un PDA. La presencia de clínica típica precoz debe ser un signo de alarma. En los niños pequeños con sospecha o confirmación de PDA la disminución del soplo o la desaparición de la clínica puede indicar no tanto el cierre espontáneo como el desarrollo de hipertensión pulmonar, por lo que no debe ser un signo tranquilizador y debe ser evaluado precozmente por el cardiólogo pediatra.
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En el seguimiento post-intervención el pediatra deberá constatar la desaparición del soplo y de los síntomas asociados. La desaparición de la insuficiencia cardiaca y los síntomas respiratorios y la normalización de la silueta cardiaca suelen tardar algunas semanas o meses. De no ser así, o si reapareciera un soplo característico el paciente debe ser reevaluado por el cardiólogo pediatra ( recanalización ductal). Deben vigilarse las zonas de la cicatriz quirúrgica ( infección superficial) o de punción (hematoma, pérdida de pulsos). Si aparece hematuria debe descartarse una hemólisis. La profilaxis de endocarditis se recomienda en todos los casos de PDA o cortocircuito residual post intervención. Tras la objetivación del cierre completo, por intervencionismo o cirugía, se recomienda mantener durante 6 meses. En los pacientes portadores de dispositivos deben aplicarse las recomendaciones especificas de cada dispositivo con relación a su comportamiento ferromagnético. En general éstos no suelen desplazarse por campos magnéticos habituales (aunque se recomienda no realizar resonancias en las primeras 5 o 6 semanas posteriores al implante) y no deben tomarse precauciones especiales. Su presencia artefacta las imágenes de resonancia de la zona. Los coils y la mayor parte de los dispositivos se suelen ver claramente en las radiografías de tórax convencionales.



comunicación entre las porciones proximales de las grandes arterias. Frecuentemente existen anomalías asociadas, tal como el origen anómalo de la arteria pulmonar derecha de la aorta ascendente (síndrome de Berry) (21), interrupción del arco aórtico tipo A, tetralogía de Fallot, anomalías coronarias y arco aórtico derecho, entre otras. El defecto suele ser de forma circular, y estar ubicado cerca de las válvulas semilunares y proximal a la bifurcación pulmonar (Tipo I de la clasificación de Mori) (22). En el tipo II el defecto es más distal, llegando hasta la bifurcación de la arteria pulmonar, con una forma ovoidal o helicoidal. El tipo III es el más amplio, prácticamente sin septación. La presencia del defecto produce un cortocircuito de izquierda-derecha significativo que puede conducir al desarrollo de hipertensión pulmonar irreversible. Tras el periodo neonatal, con el descenso de las resistencias vasculares pulmonares, se produce un aumento del flujo vascular pulmonar con dilatación de las arterias pulmonares y de las cavidades izquierdas. La aorta suele ser de un tamaño menor que la arteria pulmonar. Existe una sobrecarga de volumen de las cavidades izquierda, y desarrollo de insuficiencia cardiaca, inicialmente izquierda. Posteriormente puede aparecer hipertensión pulmonar con datos de insuficiencia cardiaca derecha y finalmente cianosis por inversión del cortocircuito.



VENTANA AORTOPULMONAR



INCIDENCIA



DESCRIPCIÓN DE LA CARDIOPATÍA



La VAP es una malformación muy rara, cuya incidencia es del 0.2-0.6% de todas las cardiopatías congénitas (23). No se ha establecido una relación clara con otras anomalías conotruncales: no se produce por alteración del tejido de la cresta neural ni se suelen asociar a delección 22q11.



La ventana aortopulmonar (VAP) o defecto septal aortopulmonar es una malformación infrecuente que se produce por una alteración en la septación del tronco arterioso con resultado final en la presencia de 2 válvulas semilunares y
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Se deben estudiar detalladamente las áreas adyacentes para realizar la medición, clasificación en tipos y descartar anomalías asociadas. Se puede evaluar la repercusión hemodinámica del defecto comprobando si están dilatadas las cavidades izquierdas o si existe robo diastólico en la aorta descendente. Asimismo, se puede estimar el grado de hipertensión pulmonar mediante el gradiente en el defecto o ante la presencia de insuficiencia tricuspídea. El cateterismo cardíaco se reserva para aquellos casos en los que existan dudas diagnosticas o se sospeche la presencia de hipertensión pulmonar, para establecer si ésta es reversible. La resonancia magnética no aporta nuevos datos en la toma de decisiones clínicas.



FORMA DE PRESENTACIÓN, CLÍNICA Y MÉTODOS DIAGNÓSTICOS (24) Las manifestaciones clínicas de la VAP aislada son similares a la de otros defectos septales con cortocircuito izquierda derecha amplios, con inicio de los síntomas de insuficiencia cardiaca hacia el mes de vida, con disnea con las tomas, sudoración, retraso del crecimiento y dificultad respiratoria. En la exploración física destaca la taquicardia, la taquipnea y la retracción costal. Suele haber un impulso ventricular aumentado en el borde esternal izquierdo. A la auscultación destaca un segundo ruido acentuado, corto y un clic sistólico en el foco pulmonar junto con un soplo continuo ‘en maquinaria’ en el borde esternal izquierdo superior, similar al soplo del ductus persistente. También se puede encontrar un retumbo diastólico en el foco mitral como signo de sobrecarga de volumen del ventrículo izquierdo. Algunos pacientes con defectos muy pequeños pueden estar asintomáticos, presentando un soplo sistólico en el borde esternal izquierdo similar al de una comunicación interventricular restrictiva, pero en una localización más alta. De los métodos diagnósticos que puede usar el pediatra general hay que destacar que los hallazgos en el ECG suelen ser inespecíficos, desde crecimiento de cavidades izquierdas en las fases iniciales a la hipertrofia ventricular derecha en estadios tardíos. La radiografía de tórax exhibe cardiomegalia, aumento del tronco pulmonar y de la vasculatura periférica. La ecocardiografía es la mejor técnica diagnóstica. En 2D se obtiene la imagen del defecto en los planos paraesternal eje corto, eje largo y en el subcostal coronal. Para establecer que no se trata de una falsa imagen, la exploración con doppler color objetiva el cortocircuito.



TRATAMIENTO MEDICO (INCLUIDO ESTABILIZACIÓN) Tras su diagnóstico está indicado el cierre de la VAP en todos los casos. No se debe dilatar más allá de los 3- 6 meses de vida por el riesgo de desarrollo de hipertensión pulmonar. El tratamiento médico se centrará en los pacientes con datos de insuficiencia cardiaca severa o en aquellos con lesiones asociadas que precisen estabilización previa con inotrópicos, diuréticos o PGE1 (en los que se asocien cardiopatías ductus dependiente). TRATAMIENTO QUIRÚRGICO Y/O INTERVENCIONISTA El tratamiento de elección es el quirúrgico. Se realiza bajo circulación extracorpórea y en algunos casos con hipotermia profunda y parada circulatoria. La vía de acceso recomendada es la esternotomía media, abordando el defecto a través de una aortotomía (25). El defecto se cierra con sutura directa o con parche (recomendado). Se debe tener una precaución especial con el ostium de la arteria coronaria izquierda,
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resonancia magnética si se sospecha una alteración del crecimiento de los vasos.



que suele estar en íntimo contacto con el defecto, y localizar adecuadamente la situación de la rama pulmonar derecha por si debe ser recolocada o ampliada con el parche. Existen algunos casos de VAP pequeñas, cerrados con dispositivos tipo paraguas (26) y Amplatzer (27)



REVISIONES POR EL PEDIATRA Y CAUSAS DE DERIVACIÓN NO PROGRAMADA A CARDIOLOGÍA PEDIÁTRICA El pediatra deberá seguir el manejo de cualquier paciente postoperado confirmando que sigue el tratamiento médico mientras desaparecen los signos de insuficiencia cardiaca previa, y que realizan profilaxis de endocarditis hasta los 6 meses posteriores a la cirugía.



PRONÓSTICO Y SUPERVIVENCIA A LARGO PLAZO, IDEALMENTE AL AÑO, CINCO Y DIEZ AÑOS Existen pocas series amplias de seguimiento. En los casos en que los pacientes superan el postoperatorio inmediato sin otras lesiones asociadas la supervivencia a largo plazo es excelente (25,28,29,30).



Debe remitir al paciente al centro de referencia si observara signos de mala evolución clínica en el caso de lesiones residuales, o la presencia de alteraciones de la cicatriz quirúrgica que hagan necesaria la revisión por el cirujano.



REVISIONES EN CARDIOLOGÍA No existen recomendaciones especificas de la Sociedad Española de Cardiología en esta patología específica. Siguiendo los criterios de seguridad y a fin de evitar revisiones innecesarias podemos decir que tras el alta hospitalaria, con confirmación mediante ecocardiografía del cierre completo del defecto y la ausencia de lesiones residuales se realizará un control al mes para objetivar la recuperación clínica. En la siguiente revisión, a los 6 meses, se debe confirmar la normalización de los tamaños de las cavidades, ausencia de lesiones en las válvulas aórtica y pulmonar, y que el flujo en la aorta ascendente, tronco y las ramas pulmonares confirme que han crecido adecuadamente. Si no se objetivan lesiones residuales y no se han colocado parches en la aorta ni en las ramas pulmonares se revisará al año y a los 5 años para alta definitiva. En caso de presencia de parches o plastia de las ramas pulmonares se debe seguir cada 5 años hasta la finalización del crecimiento del paciente, con ecocardiografía y
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SS de intensidad tanto mayor cuanto mayor es la estenosis. En casos de EP severas desaparece el clic de eyección. El ECG es normal en la mitad de los casos de EP ligera. En casos moderados el eje QRS varia entre 90º y 130º y hay signos de HVD, aunque puede ser normal en un 10% de casos. En casos severos el eje QRS varia de 110º a 160º, con signos mas acusados de HVD. Con el ecocardiograma valoraremos el VD, la válvula pulmonar, la dilatación postestenótica de la AP y los gradientes a través de la válvula. En casos ligeros el gradiente es inferior a 30 mm Hg, en casos moderados está entre 30-80 mm Hg, y en casos severos es superior a los 80 mm Hg En ecocardiografía fetal la válvula pulmonar aparece engrosada con movimiento restringido de las valvas, detectándose un flujo turbulento a su través. Si la EP es severa, el VD aparece hipoplásico con paredes hipertróficas, pudiendo progresar a atresia pulmonar al avanzar la edad gestacional.



DESCRIPCIÓN DE LA CARDIOPATÍA La estenosis se produce por fusión de las comisuras. En un 20% de casos la válvula es bicúspide. Un 10% de casos tienen unas valvas muy gruesas, displásicas, con muy poca o ninguna fusión valvular, produciéndose la obstrucción por estas gruesas valvas formadas por tejido mixomatoso desorganizado, siendo el anillo valvular habitualmente pequeño; se ven en la mayoría de casos con síndrome de Noonan. El ventrículo derecho muestra hipertrofia severa, con una cavidad más pequeña de lo normal. La arteria pulmonar muestra casi siempre una dilatación postestenótica INCIDENCIA Supone un 8-10% de las cardiopatías congénitas. A veces se presenta en forma familiar, sobre todo con valvas displásicas. La posibilidad de recurrencia en hermanos es del 2,9%



TRATAMIENTO FORMA DE PRESENTACIÓN, CLÍNICA Y MÉTODOS DIAGNÓSTICOS



El tratamiento de elección es la valvuloplastia pulmonar percutanea, indicada con gradientes por encima de 40-50 mm Hg en mayores de 2 años. La valvuloplastia esta indicada a cualquier edad con gradientes por encima de 80 mm Hg. Es menos efectiva en casos con válvulas displásicas. Si la valvuloplastia es ineficaz, se indica cirugía. Aunque la endocarditis es infrecuente, se reco-



La estenosis ligera no produce síntomas. Si la estenosis es más severa, los síntomas pueden ser disnea, fatiga, cianosis e ICC. A veces en casos severos, se puede producir tras esfuerzo dolor precordial, sincope e incluso muerte. A la exploración se aprecia un frémito sistólico en FP, un clic de eyección y un -1-
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mienda profilaxis de endocarditis bacteriana. PRONÓSTICO Y SUPERVIVENCIA Los resultados de la valvuloplastia son excelentes. Un 4% de casos precisa un segundo procedimiento en un seguimiento de 15 años. La insuficiencia valvular pulmonar ligera residual es bien tolerada. En estenosis pulmonares severas de neonatos, a veces no es posible posicionar el balón a través de la gran estrechez de la válvula. REVISIONES EN CARDIOLOGÍA Controles cada 1-3 años si la estenosis residual es más que ligera, ó existe una insuficiencia valvular pulmonar significativa. REVISIONES POR EL PEDIATRA Casos con resultado excelente, con gradiente residual ligero o nulo, y con insuficiencia valvular pulmonar leve.
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9 ESTENOSIS AORTICA VALVULAR, SUBVALVULAR Y SUPRAVALVULAR Dra. Maite Luis García. Dra. María Ángeles Izquierdo Riezu. Dr. Esteban J. Pastor Menchaca. S. de Cardiología Pediátrica. Hospital de Cruces. Biskaia.



I. ESTENOSIS VALVULAR AORTICA La estenosis aórtica (EA) es en una malformación de la válvula aórtica, de carácter progresivo, que produce una obstrucción al flujo de salida del ventrículo izquierdo. La válvula puede ser unicúspide (típica de la estenosis critica del recién nacido, en la que la válvula se parece más a una masa nodular gelatinosa, que genera una obstrucción severa); bicúspide (la mas frecuente); y tricúspide, cuyas valvas sigmoideas pueden ser asimétricas. Generalmente las valvas son gruesas, con fusión de alguna comisura, o con diferentes grados de malformación. Inicialmente el ventrículo izquierdo compensa la sobrecarga de presión con la hipertrofia de sus paredes, pero en las fases más tardías puede existir fibrosis y calcificación valvular ( rara antes de los 20 años), y fibrosis endomiocárdica. Es frecuente la asociación de más de un tipo de obstrucción de la salida al ventrículo izquierdo (estenosis de la válvula mitral, coartación aórtica y estenosis aórtica supravalvular), por lo que la estenosis aórtica puede formar parte del síndrome de corazón izquierdo hipoplásico. INCIDENCIA La incidencia global en la infancia es entre 3-6 % de las cardiopatías congénitas. Por su carácter progresivo no es frecuente su presentación en el período de lactante ( -1-



2 % de las cardiopatías). Aumentando su frecuencia en edades superiores, siendo la 2ª en frecuencia hacia la tercera década, sólo después de la comunicación interventricular 1. Existe una predominancia entre hombres y mujeres de 3-4 a 1. CLÍNICA Y MÉTODOS DIAGNÓSTICOS La EA tiene un largo periodo de latencia en presentar sintomatología, por lo que generalmente el paciente es un varón asintomático, con buen desarrollo en el que se detecta un soplo durante una exploración de rutina. El soplo, es típicamente sistólico, precedido de un click de eyección y es máximo en el 2º espacio intercostal derecho. Se irradia al cuello, donde también se puede palpar frémito. El componente aórtico del 2º ruido esta reducido o ausente, por lo que el segundo ruido puede ser único. En los casos severos los pulsos periféricos pueden ser más débiles, con menor diferencial sisto-diastólico (pulsus parvus). Menos frecuentes como forma de aparición son: la fatiga (15-30%), el dolor anginoso y el síncope (5-10 %)2. La aparición de los mismos, son signos ominosos, que pueden implicar un pronóstico de supervivencia de no más de 2 a 3 años. Si el gradiente es mayor o igual de 50 mmHg hay riesgo de arritmia y muerte súbita. El riesgo de muerte súbita se estima alrededor del 0.3 % y además se relaciona con gradientes elevados, con la presencia de
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sintomatología y con la falta de seguimiento adecuado3. Los niños con estenosis aórtica critica (obstrucción severa) constituyen un grupo aparte por la grave presentación clínica que desarrollan muy precozmente. En estos niños el soplo puede estar ausente al nacimiento y la insuficiencia cardiaca se establece en las primeras semanas de vida, a consecuencias de la incapacidad del ventrículo izquierdo para mantener un gasto cardiaco adecuado. La presencia de un ductus permeable, con cortocircuito de derecha a izquierda, es un mecanismo compensador, y que al cerrarse precipita las manifestaciones de hipodébito. La insuficiencia cardíaca se puede agravar cuando el agujero oval, por el gran aumento de la presión de la aurícula izquierda, establece un cortocircuito izquierda - derecha, disminuyendo aún más el gasto cardiaco. Los síntomas son los propios de la insuficiencia cardiaca congestiva ( taquicardia, taquipnea, dificultad para las tomas, etcétera). Manifestaciones que pueden incluso llegar al shock cardiogénico. MÉTODOS DIAGNÓSTICOS ECG: presenta diferencias según el grado de la obstrucción: en los casos leves el ECG puede ser normal; con una obstrucción mayor pueden existir datos de hipertrofia ventricular izquierda (aumento del voltaje de la R en precordiales izquierdas y S en derechas); si la estenosis es severa pueden observarse cambios del segmento ST y la onda T, lo que suele ser más frecuente en niños menores de 10 años. En los niños con estenosis critica el ECG puede revelar hipertrofia ventricular y auricular derechas y la mayoría presentan alteraciones del segmento ST y la onda T. Rx tórax: el corazón generalmente no esta aumentado de tamaño. En casos evolucionados se observa dilatación de la aorta ascendente y una aurícula izquierda prominente. En los lactantes con estenosis seve-
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ra que presentan insuficiencia cardiaca, existe cardiomegalia y aumento de la vascularización pulmonar. Ecocardiografía-doppler: es el método más eficaz para confirmar el diagnóstico, definir la morfología de la válvula y valorar el grado de severidad. Siempre hay que valorar la disfunción o hipertrofia del ventrículo izquierdo (VI), así como evaluar la presencia de regurgitación que muchas veces va asociada. • Morfología de la válvula: se puede definir el numero de valvas, su espesor, existencia de fusión de comisuras, diámetro de orificio valvular y tamaño del anillo. Es típica la aparición de una cúpula en sístole (o "domo") por la mala apertura. • Severidad de la estenosis: a través del doppler pulsado o continuo, se explora la velocidad del flujo, que nos establece el gradiente de obstrucción, según la formula de Bernouilli, en que el gradiente máximo es igual a 4 por la velocidad máxima 2. El gradiente sistólico máximo puede ser sobrestimado porque el doppler mide la velocidad instantánea máxima (a diferencia de la hemodinámica que mide la máxima diferencia entre la presión entre el VI y la aorta), lo que obliga en el examen doppler, a efectuar mediciones complementarias que eviten este fenómeno. Clasificación según el gradiente doppler: Estenosis leve: gradiente máximo < 40 mmHg Estenosis moderada: gradiente máximo entre 40-75 mmHg Estenosis severa: gradiente máximo > 75 mmHg Prueba de esfuerzo o ergometría: puede ser útil ya que la aparición, en un niño aparentemente asintomático en reposo, de hipotensión, angina, síncope o signos de isquemia durante el examen, es un índice de gravedad que puede determinar decisiones terapéuticas.
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Esta prueba es imprescindible en pacientes que deseen hacer ejercicio, previo a su autorización. La prueba de esfuerzo esta contraindicada en pacientes sintomáticos. Cateterismo: solo se reserva para casos de dudas diagnósticas sobre la lesión: cuando el examen ecocardiográfico no nos ha dado toda la información, existen discrepancias entre la clínica y la ecocardiografía, o cuando lo requiere el estudio de alguna malformación asociada. TRATAMIENTO MÉDICO Neonatos con estenosis crítica: Es primordial el tratamiento de la insuficiencia cardiaca congestiva: medidas de soporte con inótropos, diuréticos, ventilación mecánica y medidas generales. Es necesaria la infusión de prostaglandinas para mantener la permeabilidad del ductus. Si el ductus no se abre se necesita cirugía urgente. Si se consigue mantenerlo abierto, es posible estabilizarlo para programar la valvulotomía que siempre esta indicada1. La valvulotomía percutanea, en este grupo de edad, también se ha demostrado efectiva, siendo un procedimiento más difícil y complicado que en el niño mayor Pacientes después del periodo neonatal: en las lesiones leves a moderadas se aconseja tratamiento conservador y siempre esta indicada la profilaxis antibiótica antiendocarditis. En las estenosis leves puede recomendarse actividad física normal. En las moderadas, pueden realizar educación física en el colegio y deportes no competitivos, sólo si tienen ECG y ergometría normal8, con esto, podemos razonablemente prever la ocurrencia de arritmias severas y muerte súbita.5, 6, 3 Dada la progresión de la lesión, se debe orientar al niño a actividades físicas de carácter recreativo no competitivas y que por lo tanto no impliquen un esfuerzo de riesgo. Es por lo tanto, clave para la calidad de vida futura, el generar expectativas
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y hábitos de vida saludable y de recreación compatibles con la evolución de esta patología. Cuándo indicar una valvulotomía percutanea o quirúrgica En niños se ha presentado discusión sobre cuando indicar la valvulotomía. Dado a que es una intervención de bajo riesgo, se ha ido generando consenso sobre su indicación cuando hay una gradiente mayor a 75 mmHg (estenosis severa) aún que no exista sintomatología. Los argumentos que influyeron en la toma de esta conducta, guardan relación con que la liberación de la obstrucción protege la función ventricular, evita el desarrollo de fibrosis intersticial miocárdica, y protege de la aparición de muerte súbita 7. Resumen de recomendaciones (categorizadas por la Sociedad Española de Cardiología) de valvulotomía quirúrgica o percutanea 8 Indicación clase I (consenso general de indicación): los niños sintomáticos; gradientes doppler mayores de 75 mmHg; cambios isquémicos o de repolarización del VI ( inversión de la onda T o depresión del segmento ST ) en reposo o con el ejercicio. Indicación clase IIa (existen controversias): gradiente moderado mayor de 50 que quiere practicar deporte de competición Indicación de clase III (consenso de noindicación): gradiente menor de 50 mmHg, sin síntomas, ni alteraciones electrocardiográficas. En niños con gradientes moderados, donde existan dudas razonables sobre la indicación de valvulotomía, hay disponibles además del test de Holter y de las pruebas de esfuerzo, exámenes complementarios que pueden ayudar a dicha decisión, tales como ecocardiografía de estrés, doppler tisular, etcétera.9 Thomson JDR nos resume las controversias actuales que existen sobre qué procedimiento es de elección en el tratamiento
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de esta patología10. La valvuloplastia quirúrgica, ha sido el tratamiento de la estenosis aórtica durante 30 años, antes de que la valvulotomia percutánea fuera descrita a mediados de los 80. Esta última, ha ido ganando adeptos hasta convertirse en el procedimiento de elección en la mayoría de los centros. No hay ensayos clínicos que comparen adecuadamente la cirugía y la valvuloplastía quirúrgica; los estudios existentes son retrospectivos y no randomizados; además reportan grupos de diferentes edades y diferentes técnicas. Y, lo más importante, existen muchas diferencias entre las indicaciones de intervención y reintervención. A pesar de lo anterior, ambas técnicas pueden ser comparadas en términos de mortalidad, supervivencia a largo plazo, y disminución inmediata de gradiente12. La intervención sobre la válvula indistintamente sea quirúrgica o percutanea es siempre un tratamiento paliativo y la reintervención es muy frecuente. La supervivencia libre de reintervención reportada para la valvuloplastía percutanea es de 40 - 50 % según las series en seguimiento de 8-14 años. Las series históricas de la valvulotomía quirúrgica, revelan tasas de reintervención de 15-40 %. Sin embargo, como ya se señaló, los estudios son pequeños y las series que comparan ambas técnicas generalmente reportan resultados similares.En cuanto a la insuficiencia parece ser progresiva en ambos procedimientos11. Dado a que la insuficiencia es progresiva y la reintervención es muy probable, evitar una esternotomía y los posibles riesgos neurológicos de la circulación extracorpórea, podría ser una justificación racional para proponer la valvuloplastia percutánea como técnica de elección. En la decisión de indicar la vía quirúrgica o percutanea deben considerarse las características anatómicas de la válvula. Es así, que se desaconseja la vía percutanea en válvulas unicúspides o severamente displásicas 12. También la vía percutanea es-
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taría desaconsejada cuando la insuficiencia aórtica es de grado moderado a severo. 13,14 Desde luego la valvulotomía quirúrgica sigue siendo una alternativa razonable, sí por razones de experiencia o infraestructura no esta disponible alcanzar buenos resultados a través de la técnica percutanea. Cuándo indicar un remplazo valvular Hay indicación de recambio valvular cuando coexiste insuficiencia importante de la válvula aórtica, o cuando no se logra liberar la obstrucción después de valvulotomías quirúrgicas o percutaneas.En los últimos años se han utilizado prótesis mecánicas por la duración tan limitada que tenían las biológicas. Recientemente, la sustitución de la válvula aórtica por un autoinjerto de válvula pulmonar (válvula pulmonar del propio paciente), y la colocación de un homoinjerto (válvula de donante humano) en posición pulmonar (técnica de Ross), ha ganado aceptación en muchos centros porque disminuye los riesgos de endocarditis, tromboembolismo y de sangrado por anticoagulación de las prótesis mecánicas. 15,16 SEGUIMIENTO8 Estenosis leves: cada 2 años con ecocardiografía y ECG. Tras el desarrollo puberal, el seguimiento puede espaciarse. Estenosis moderadas: cada año con eco y ECG. Ergometria cada 2 años (sino hay síntomas) y eventualmente Holter. Dado que la valvulotomía es un procedimiento paliativo los controles se seguirán según el grado de lesión residual. PRONÓSTICO Pronóstico según la historia natural 3,8: Pacientes con estenosis leves: la progresión es de 18 - 27 mmHg cada década. El 20 % de los pacientes continuarán con estenosis leve al cabo 30 años y un 20 % precisará intervención sobre la válvula. En
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los niños con estenosis moderada la probabilidad de intervención sobre la válvula es de un 40% . La probabilidad de supervivencia en estos pacientes es de 81% a los 25 años. Pronóstico tras valvulotomía: En la estenosis crítica del recién nacido se reporta que la mortalidad de la valvuloplastia percutánea es del 12-14 % y muy similar en el procedimiento quirúrgico. Después del periodo neonatal la mortalidad se cifra alrededor del 2% .1,4, 17. CAUSAS DE DERIVACIÓN NO PROGRAMADA La aparición de síntomas: fatiga, angina, síncope, es indicación de derivación urgente al cardiólogo. La muerte súbita se ha reportado en meses e incluso semanas después de la aparición de los síntomas 18 . II. ESTENOSIS AÓRTICA SUBVALVULAR Es la obstrucción de la salida del ventrículo izquierdo (VI) por debajo de la válvula aórtica. TIPOS Y ETIOLOGÍA Nos vamos a referir a la estenosis subaórtica fija (ESAO) y excluimos las obstrucciones subaórticas causadas por otras anomalías cardíacas como son las anomalías de las válvulas atrio-ventriculares, las obstrucciones por malalineamiento del septo interventricular en presencia de comunicación interventricular (CIV) y la miocardiopatía hipertrófica obstructiva. Fundamentalmente existen dos tipos de ESAO, una estenosis de tramo corto por membrana o anillo fibroso o fibromuscular y otro tipo en el que un largo segmento por debajo de la aorta estaría estrecho (más de 1/3 del diámetro de la aorta), esta forma se denomina también estenosis subaórtica tuneliforme1,2 y es mucho más rara. -5-
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En el tipo fibroso, existe una membrana circunferencial completa o incompleta, por debajo de la válvula aórtica; y en el tipo fibromuscular, la obstrucción está constituida por tejido fibromuscular de más longitud y la posición suele estar más alejada de la válvula aórtica, generalmente la válvula mitral suele estar también implicada. En ocasiones es difícil diferenciar estos tipos que parecen formar parte del mismo proceso patológico. Aunque hay evidencia de que la estenosis subvalvular aórtica es una lesión adquirida, existe una base genética en su desarrollo. Aún no se comprende bien porque se produce, pero se ha postulado que sobre la predisposición genética, el estrés mecánico producido por la existencia de anomalías morfológicas, producirían flujos anormales, los desencadenaría una proliferación anormal de tejido que sería el origen de la enfermedad3,4,5. Se han descrito casos familiares de estenosis subaórtica en humanos6. La ESAO se puede presentar de forma aislada o con otras anomalías cardíacas (50% de los pacientes), siendo la más común la comunicación interventricular (CIV) aunque se ha asociado también a coartación de aorta, ductus arterioso persistente, estenosis aórtica valvular, anomalías del septo auriculoventricular, etc. La ESAO puede aparecer en estos pacientes incluso después de la corrección quirúrgica de su cardiopatía. La ESAO se acompaña de insuficiencia aórtica (IAo) hasta en un 50%, su causa sería el daño de la válvula aórtica producido por el jet sistólico anormal que produce la obstrucción subvalvular7,8,9,10,11,13. FRECUENCIA Alrededor del 10-20% de las obstrucciones al tracto de salida del ventrículo izquierdo (TSVI)4, aunque se ha comunicado una prevalencia de hasta un 6,5% de las cardiopatías congénitas en el adulto13. La ESAO es más frecuente en varones.
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FISIOPATOLOGÍA Es similar a la de la estenosis aórtica valvular, con desarrollo de hipertrofia VI debido a la alta presión sistólica que se debe generar. La válvula aórtica frecuentemente se engrosa, pero esta anomalía parece ser adquirida a consecuencia del jet que se origina por la estenosis subvalvular, tal como se ha comentado. CLÍNICA Y EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS14,15.
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dio e irradia a hueco supraesternal y carótida derecha; el segundo ruido suele ser normal; y cuando existe insuficiencia aórtica oiremos un soplo diastólico suave paraesternal izquierdo. ECG Puede ser normal o mostrar grados variables de hipertrofia ventricular izquierda, aunque ésta última puede no guardar relación con la severidad de la obstrucción. Rx Tórax



Clínica En general los niños están asintomáticos debido a que la EA subvalvular es evolutiva y es extraño encontrar en la infancia gradientes severos. Lo más frecuentes es que se valore al niño por un soplo, o que se descubra la membrana subaórtica al valorar al niño por otra patología cardíaca como una CIV. En los pacientes con patología cardíaca asociada, la clínica dependerá de ésta. Dado que los síntomas guardan relación directa con el grado de obstrucción, cuando éste es moderado o severo, comienza la disnea de grado variable y los pacientes pueden presentar mareos, dolor precordial y síncope. La lesión severa ocurre generalmente en la edad adulta con fallecimiento del paciente hacia la cuarta o quinta década de la vida si la obstrucción no se trata quirúrgicamente. En la actualidad y en nuestro medio, estos síntomas no los vemos ya que se trata antes de llegar a gradientes severos.



Generalmente no existe cardiomegalia, y rara vez puede verse una dilatación de la aorta ascendente como en la estenosis aórtica valvular. Ecocardiografía-doppler14,15,16 Permite identificar el lugar de la obstrucción (subaórtico) y la diferenciación de los tipos; se valora la distancia de la obstrucción a la válvula aórtica y si forma un anillo completo o no. Para medir el gradiente de la obstrucción utilizamos el doppler continuo, también se estudia el grado de insuficiencia aórtica, cuando existe, y la presencia o no de otras anomalías asociadas. En los últimos años se han desarrollado parámetros ecocardiográficos que parecen poder predecir la progresión de la ESAO17,18,19. Entre ellos se encuentran el incremento de la distancia mitro-aórtica, una disminución del ángulo aorto-septal y el hallazgo de un tracto de salida ventricular izquierdo estrecho.



Exploración Física La existencia de frémito sistólico en mesocardio y la palpación enérgica del impulso ventricular izquierdo, dependerá del grado de obstrucción. Los hallazgos en la auscultación cardíaca consisten en un soplo sistólico eyectivo, generalmente no precedido de clic y que se oye con mayor intensidad en mesocar-6-



Cateterismo cardíaco En general el diagnóstico y la valoración del grado de obstrucción se realiza con la ecocardiografía-doppler. Esta exploración por lo tanto se realiza cuando hay otras anomalías asociadas que requieren de esta técnica para su estudio.
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HISTORIA NATURAL1,4,13,20,21 La estenosis aórtica subvalvular es una lesión evolutiva en la mayoría de los pacientes y casi nunca se detecta en el recién nacido o período neonatal. El incremento del gradiente es lentamente progresivo a lo largo de los años en el niño mayor y adulto, pero en los primeros años de la vida este incremento puede ser muy rápido. La incidencia de insuficiencia aórtica en la ESAO es de un 50%, llegando hasta un 80% en el adulto, el grado de IAo también se ha demostrado que se incrementa con la edad, aunque no suele pasar de ser leve o moderado y parece estar relacionado con el grado de estenosis. Además la IAo podría progresar a pesar del tratamiento quirúrgico de la ESAO como se ha referido recientemente. En la ESAO existe un riesgo elevado de endocarditis infecciosa y también se han descrito casos de muerte súbita, aunque se desconoce su incidencia. Otra cuestión a tener en cuenta es la alta frecuencia de recidivas de la ESAO después del tratamiento quirúrgico, que según las series analizadas va desde un 7 a un 27%, teniendo más probabilidades de recidivar lo pacientes que tienen un mayor gradiente previo. TRATAMIENTO22,23,24,25,26,27,28: Según la literatura, que resume un artículo reciente de Gersony9, en el tratamiento de la ESAO deben de tenerse en cuenta las siguientes premisas: La estenosis subaórtica en la infancia es una enfermedad progresiva, aunque algunos pacientes pueden mostrar una evolución muy lenta o incluso permanecer estables durante años. En los niños mayores y adultos la evolución es generalmente más lenta.
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La insuficiencia aórtica es muy común pero rara vez pasa de ser leve o moderada. La intervención quirúrgica precoz sin gradiente significativo para prevenir la IAo no está justificada, ya que su progresión no se modifica por el tratamiento quirúrgico. En el tratamiento quirúrgico de la ESAO, aunque tiene escasa mortalidad, existe una morbilidad no despreciable (bloqueo AV completo, daño mitral) para una intervención que en ocasiones se plantea como preventiva del daño sobre la válvula aórtica. Tras el tratamiento quirúrgico la resección incompleta o/y la recidiva de la obstrucción es muy frecuente. La endocarditis bacteriana frecuentemente comunicada hace algunos años, ha dejado de ser un problema que se refiera en el momento actual. Una guía práctica para el abordaje de la ESAO podría ser el siguiente: Si el paciente presenta ESAO con obstrucción severa debe recibir tratamiento quirúrgico. Los niños pequeños con gradientes superiores a 30-40 mmHg o si se constata que el gradiente es rápidamente progresivo debe ser tratados quirúrgicamente. Los niños pequeños con gradientes < 30 mmHg si signos de hipertrofia VI deben ser controlados de cerca durante los primeros años de vida para poder detectar la evolución de la enfermedad. Los niños mayores con gradientes leves deben ser controlados periódicamente hasta detectar la progresión del gradiente. Los pacientes adultos no operados previamente con gradientes estables menores de 50 mmHg deben ser controlados médicamente. Las posibilidades de tratamiento son la dilatación de la membrana con catéter balón y la excisión quirúrgica de la misma. Con la dilatación, en casos muy concretos se puede lograr un alivio de la obstrucción pero sería una técnica paliativa ya que no



Protocolos Diagnósticos y Terapéuticos en Cardiología Pediátrica



elimina el tejido anormal y en general es una técnica que no se utiliza. El tratamiento de elección sería por lo tanto la extirpación quirúrgica del anillo con miotomía o miectomía a través del orificio aórtico retrayendo suavemente las valvas aórticas. El tratamiento de la ESAO tuneliforme es más complicado y rara vez es curativo, existiendo importantes gradientes residuales. Se puede realizar una escisión del músculo obstructor y en ocasiones se ha utilizado la técnica de Konno para liberar el TSVI. III. ESTENOSIS AÓRTICA SUPRAVALVULAR La estenosis supravalvular aórtica, es la forma más rara de obstrucción en el tracto de salida izquierdo ( 8 % ) (1). La lesión característica es un estrechamiento de la aorta por encima de la válvula aórtica, que puede ser localizado o difuso. En la forma localizada, la estenosis se sitúa a nivel de la unión de los senos de valsalva y la aorta ascendente y en la forma difusa, el estrechamiento abarca a la aorta ascendente e incluso a los troncos supraaórticos. Es frecuente la existencia de estenosis en otras arterias, como veremos más adelante, como también lo es la existencia de obstrucciones a otros niveles del tracto de salida izquierdo. ETIOPATOGENIA Hoy sabemos que la causa es una mutación heredada o espontanea del gen de la elastina. La tercera parte de los niños, como se explicará más adelante, presentan síndrome de Williams (2), un 25 % son esporádicos (3) y el resto son formas familiares con herencia autosómica dominante. La estenosis supravalvular aórtica también se ha asociado otros síndromes como el de Noonan y la rubeola congénita (4).
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Un único gen en la región q11.23 del cromosoma 7 codifica la tropoelastina. Ésta, es un precursor soluble de la elastina, que se expresa en las células del músculo liso en etapas precoces del desarrollo. La cantidad disminuida de elastina, produce una alineación patológica de las fibras elásticas provocando rigidez, estrés e hipertrofia de la pared. También produce un fallo en el crecimiento de la unión de los senos de valsalva con la aorta ascendente, lo que hace que esta lesión generalmente sea progresiva (5). En el caso del síndrome de Williams probablemente existe también delección de genes contiguos, lo que explique la alteración cognitiva y las otras manifestaciones extravasculares que se presentan. Como la estenosis se halla inmediatamente superior a la válvula, se produce casi siempre una distorsión en la geometría y la función de las valvas aórticas. Estas además suelen ser gruesas y adheridas al anillo estenótico (hasta un 50 % de anomalías valvulares se reportan en descripciones quirúrgicas), condicionando una degeneración valvular prematura ( 6). Las coronarias pueden presentar obstrucciones tanto por la malformación de la raíz aórtica en sí misma, como a consecuencia de la hipertensión crónica a la que están sometidas. Esta última puede desencadenar arteriosclerosis prematura, poniendo en riesgo de isquemia a un miocardio ya hipertrófico por la sobrecarga de presión (6). Otras arterias pueden estar comprometidas: las arterias pulmonares lo están en más de un 30% (muchos estudios muestran una regresión espontánea de este tipo de estenosis y en el caso de lesiones aisladas moderadas o severas pueden tratarse de manera expectante). Las estenosis de las arterias mesentéricas y renales son menos frecuentes.(5,6) En suma, la estenosis supravalvular aórtica es una lesión que se engloba en una arteriopatía generalizada que afecta tanto a las arterias sistemas como pulmonares,
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genéticamente determinada , y que por causas no bien aclaradas afectas sobre todo a la unión entre la aorta y los senos de valsalva. FORMAS DE PRESENTACIÓN CLÍNICA Siempre hay que investigar la historia familiar de arteriopatía. Generalmente el diagnóstico se hace por la presencia de un soplo sistólico en la base cardíaca irradiado al cuello. Puede existir frémito. Los síntomas, aunque son poco frecuentes, incluyen disnea, angina e incluso sincope. La muerte súbita se ha descrito en pacientes con obstrucción muy grave o con alteraciones coronarias. Si hay coartación o estenosis de la arteria renal puede haber hipertensión. Los niños con síndrome de Williams presentan típica facies de duende, hipercalcemia en la primera infancia, problemas dentales y oculares, retraso mental y del crecimiento. Es característico también del síndrome, un comportamiento peculiar y una hipersensibilidad a ciertos sonidos (7). MÉTODOS DIAGNÓSTICOS ECG: si la obstrucción es severa habrá hipertrofia ventricular izquierda .En los casos que exista hipertrofia ventricular derecha habrá que sospechar estenosis pulmonar asociada. El registro de 24 horas ( Holter ) es util para la detección de posibles arritmias. Rx Tórax: casi siempre es normal, no se observa dilatación de la aorta ascendente a diferencia de la estenosis valvular. Ecocardiografía-doppler: se observa la anatomía de las valvas, los senos de valsalva y el anillo estenótico ( la morfología de aorta estenótica clásicamente se ha denominado “en reloj de arena”), además de
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estimar por doppler el gradiente de presión a través de la zona obstruida. La imagen de estrechamiento se obtiene en la proyección paraesternal eje largo, siendo por lo general el aspecto discordante con el gradiente medido. Severidad según el gradiente medido por doppler: Estenosis leve: < de 36 mmHg de gradiente Estenosis moderada: entre 36 y 75 mmHg Estenosis severa: > de 75 mmHg Las valvas aórticas pueden estar engrosadas y moverse de forma anormal. Se pueden ver anomalías asociadas como coartación aórtica o estenosis de las arterias braquiocefálicas. No es fácil la observación ecocardiográfica de la estenosis coronaria, cuando va asociada. Resonancia Magnética: puede ser útil para obtener imagen de estructuras arteriales periféricas, las cuales están lejos del haz de ultrasonidos. Cateterismo: sirve para valorar la afectación coronaria, cuando se sospecha, y las estenosis a otros niveles. No está indicada de rutina. Genética: los estudios de fluorescencia (FISH) pueden confirmar la alteración genética TRATAMIENTO Si hay síntomas, gradiente de presión mayor de 50 mmHg o alteraciones electrocardiográficas esta indicada la cirugía (9). Las formas localizadas son tratadas con aortoplastia con parche.Las diferentestecnicas incluyen la ampliación de 1 ,2,o 3 senos coronarios. Series quirúgicas (10) reportan que las 2 últimas técnicas, pueden restaurar mejor la fisiología de la raiz aórtica y que precisan menos reintervenciones a largo plazo. Las formas difusas requieren un conducto aórtico o una endarterectomía amplia con parche. Es
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fundamental la inspección de las coronarias en el acto quirúrgico.



Capítulo 9



Estenosis. En: The Pediatric Clinics of North America. Pediatric Cardiology .Stuart Berger ed. 376383 .April 1999.



SEGUIMIENTO Por el carácter progresivo de la lesión se recomiendan revisiones cardiológicas anuales. El pediatra debe vilgilar la aparición de sintomas, siendo estos motivo de derivación no programada al cardiólogo. PRONÓSTICO La rareza de la lesión y la variedad del espectro clínico, hace que sea difícil establecer un pronostico fiable. Con relación a la supervivencia Kitchiner et al (8) establecen lo siguiente en cuanto a la severidad :



1año 10a Leve 99 % 97.8 % Moderada 96.1 % 85% Severa 76.6 % 33.8 %



20 a 96.4 % 78% 19.1 %



30 a 95.3 % 72.9 % 12 %



Las formas difusas también tienen peor pronóstico.(10). En cuanto a los resultados de la cirugía: mientras que Kitchiner et al reportan una mortalidad operatoria en los casos de patología aislada del 10 % que puede llegar al 50 % si se asocian otros niveles de obstrucción, otros estudios (11) hablan de una mortalidad operatoria del 1 % y una supervivencia del 98 % a los 10 años y del 97 % a los 30 años incluyendo la mortalidad operatoria. El índice de reoperación fue del 14-17 % en las series consultadas (7,8).
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10 COARTACION DE AORTA E INTERRUPCION DEL ARCO AORTICO Dr. Luis García Guereta. Servicio de Cardiología Pediátrica Hospital Universitario La Paz. Madrid



I. COARTACIÓN AÓRTICA
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Aorta transversa Fig. 1. A. Esquema de arco aórtico. B. Esquema de coartación aórtica SD: subclavia derecha. CD: Carótida derecha.CI: Carótida izquierda SI: subclavia izquierda. Co Ao: Coartación aórtica



habiéndose abandonado los términos coartación preductal y postductal. Se producen por una hipertrofia de la capa media de la porción posterior del vaso que protruye hacia el interior y reduce la luz del vaso. Se puede acompañar de hipoplasia de la aorta transversa (zona de la aorta desde el origen del tronco braquiocefálico hasta el origen de la arteria subclavia izquierda) y/o de la zona del istmo aórtico (zona de la aorta desde el origen de la subclavia izquierda hasta



DESCRIPCIÓN El término coartación de aorta se refiere a un estrechamiento de la arteria aorta que causa una obstrucción al flujo aórtico1-3. Típicamente se localiza en la aorta torácica descendente distal al origen de la arteria subclavia izquierda. La mayoría de las coartaciones se localizan en la zona de la pared posterior de la aorta opuesta a la inserción del ductus y se suelen denominar yuxtaductales,
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la inserción del ductus). En un 4-5% de los casos se asocia con arteria subclavia derecha anómala que nace por debajo de la coartación. En los casos no intervenidos se va desarrollando una red de vasos colaterales desde las arterias mamarias internas a las iliacas externas a través de las venas epigástricas en la porción anterior del cuerpo y desde las tirocervicales a la aorta descendente vía arterias intercostales que se hace patente durante la adolescencia y en la edad adulta pero que no suelen estar presentes durante los primeros años de vida1. De forma infrecuente la coartación se localiza en la aorta torácica descendente o en la aorta abdominal 1-4. La coartación aórtica se puede asociar con otras malformaciones intracardiacas sobre todo cuando se asocia con hipoplasia de la aorta. Se puede asociar a CIV en 1/3 de los pacientes. Se asocia a válvula aórtica bicúspide entre un 3085%3, y en ocasiones se acompaña de otras lesiones obstructivas izquierdas (15%) como estenosis subaórtica, hipoplasia de ventrículo izquierdo y lesiones obstructivas mitrales (Síndrome de Shone). También es frecuente que se asocie coartación de aorta a malformaciones complejas intracardiacas.
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PRESENTACIÓN CLÍNICA Los pacientes con coartación aórtica pueden diagnosticarse cuando se estudia un recién nacido con insuficiencia cardiaca severa, o cuando se estudian pacientes asintomáticos con alteraciones en la exploración clínica (soplo, diferencia de pulsos, hipertensión arterial). Su presentación clínica va a depender de la severidad de la lesión y de la asociación con otras malformaciones intracardiacas. El ductus arterioso juega un papel trascendental en el caso de coartaciones aórticas severas, ya sean aisladas o asociadas a otros anomalías complejas. El flujo sanguíneo a aorta descendente en estas ocasiones proviene del ventrículo derecho a través del ductus. El ductus en el RN normal se cierra en 48h pero en casos de coartación puede permanecer abierto varias semanas con una luz muy pequeña3. La disminución severa de calibre del ductus o el cierre del mismo produce un fallo ventricular izquierdo con congestión severa, cortocircuito izquierda derecha por foramen oval y sobrecarga de volumen que rápidamente desemboca en una situación de shock con dificultad respiratoria severa, acidosis y ausencia de pulsos en miembros inferiores. Estas situaciones se hacen más patentes si hay CIV y lesiones obstructivas izquierdas asociadas. Los casos de coartación severa se suelen manifestar en la primera o en las dos primeras semanas de vida. Si la coartación no es tan severa, una vez que se cierre el ductus únicamente se manifestará por las alteraciones en la exploración clínica haciéndose evidente una diferencia de intensidad de los pulsos en la zona proximal y distal a la coartación así como una diferencia de tensión arterial presentando hipertensión en miembros superiores. La exploración física en el caso de los recién nacidos puede poner de manifiesto situación de insuficiencia cardiaca



INCIDENCIA La coartación de aorta supone aproximadamente el 5.1% (3-10%) de las malformaciones cardiacas congénitas y constituye la octava malformación cardiaca por orden de frecuencia. Su prevalencia se estima en 2.09 por 10.000 recién nacidos vivos2. Su incidencia es mayor en varones en relación 2:1. Es una malformación típicamente asociada con el Síndrome de Turner1-3. La mayoría de los casos aparecen como casos aislados que responden al patrón de herencia multifactorial descrito para la mayoría de las cardiopatías congénitas pero también se han descrito casos familiares con herencia mendeliana5.
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severa: palidez, frialdad acra, mala perfusión periférica, dificultad respiratoria taquipnea, taquicardia, ritmo de galope y hepatomegalia. La aparición de edemas es poco frecuente pero si aparecen pueden hacer sospechar síndrome de Turner. En la exploración inicial del recién nacido con el ductus abierto puede no advertirse diferencia de pulsos ni de tensión arterial.. Si la situación de insuficiencia cardiaca está muy establecida puede ser que no sea evidente la disminución de pulsos y de TA en miembros inferiores porque la TA será baja en todo el territorio arterial. La diferencia de pulsos entre miembros superiores y miembros inferiores es la alteración de la exploración clínica principal en los casos de coartación aórtica por lo que se debe recalcar la necesidad de palpar los pulsos femorales en toda exploración pediátrica. En algunas circunstancias los pulsos femorales son difíciles de palpar especialmente en niños gordos y en niños con displasia de caderas. Es importante palpar todos los pulsos tanto los de los dos brazos como los carotídeos ya que puede haber coartaciones de aorta con nacimiento anómalo de la subclavia derecha (distal al punto de obstrucción) o con origen de la subclavia izquierda distal a la coartación. Los pulsos proximales a la obstrucción serán potentes y los distales débiles. Cuando se advierte diferencia de pulsos es preciso tomar la tensión arterial en los cuatro miembros. Se deben utilizar aparatos fiables de medida y manguitos adecuados al tamaño del miembro. Las diferencias de presión superiores a 20 mm de Hg son significativas. El gradiente tensional puede ser muy elevado superior a 70 mm de Hg y la presion arterial en casos severos puede llegar a 200 en miembros superiores. La mayoría de los niños con coartación aórtica tiene alteraciones en la auscultación y presentan soplos sistólicos precordiales de baja intensidad que son
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también perceptibles en la región interescapular. Puede auscultarse un clic protosistólico si se asocia con válvula aórtica bicúspide. Pueden presentarse además soplos eyectivos si se asocia a lesiones obstructivas a nivel valvular o subvalvular aórtico y soplos sistólico correspondiente a comunicaciones interventriculares que son lesiones frecuentemente asociadas. Métodos diagnósticos La radiografía de tórax y el ECG son pruebas que siempre o casi siempre manifiestan alteraciones pero que raramente contribuyen al diagnóstico. La radiografía de tórax en el recién nacido con coartación severa puede mostrar cardiomegalia moderada o severa acompañada de signos de hiperaflujo pulmonar y de congestión pulmonar. Los niños más mayores pueden presentar radiografías normales o con cardiomegalia leve. En pacientes mayores no intervenidos se pueden notar escotaduras en el margen inferior de las costillas en su tercio medio que se conocen como muescas costales y que son secundarias a erosión producida por las arterias intercostales dilatadas. El ECG puede ser normal en casos no severos. En el recién nacido con coartación severa muestra hipertrofia de ventrículo derecho mientras que en el niño mayor y en adulto con lesión severa muestra hipertrofia del ventrículo izquierdo. La ecocardiografía doppler es el método diagnóstico fundamental para la detección de coartación aórtica. La definición de la zona afecta es más fácil en recién nacidos y lactantes que en niños mayores y adolescentes. Se puede observar una escotadura en la pared posterior de la aorta torácica y se pueden hacer mediciones del calibre de la aorta ascendente, de la aorta transversa, del istmo aórtico y de la aorta descendente. Por medio del doppler y del doppler color se
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puede observar una aceleración de flujo en la zona de la coartación que permite evaluar la severidad de la obstrucción. Se puede calcular la diferencia de presión entre la aorta proximal y distal a la coartación. Las obstrucciones severas muestran un patrón de flujo característico que se extiende a la diástole6. El cateterismo cardiaco y la angiografía demuestran la zona coartada, la extensión y severidad de la misma. Los gradientes obstructivos superiores a 20 mm Hg son significativos. Asimismo se puede estudiar la presencia de lesiones asociadas, definir la circulación colateral y evaluar la repercusión hemodinámica. El cateterismo no obstante tiene sus limitaciones: por una parte puede ser difícil pasar un catéter por zonas de obstrucción severa y por otra pueden presentarse complicaciones especialmente en pacientes hemodinámicamente comprometidos, especialmente los recién nacidos. Los pacientes que estén en situación de insuficiencia cardiaca severa pueden mostrar gradientes tensionales falsamente leves y además la permeabilidad del ductus puede hacer más difícil la correcta evaluación de la severidad de la lesión. Por todas estas razones se desaconseja realizar cateterismos cardiacos para la evaluación de la coartación de aorta especialmente en el periodo neonatal salvo que no se haya podido demostrar por otros métodos1-2. En los últimos años se han desarrollado otras técnicas de imagen que son muy útiles para la evaluación del arco aórtico y que permiten realizar diagnóstico preciso de la coartación aórtica7. La angioresonancia magnética (AngioRM) con inyección de gadolinio por una vía periférica permite hacer una buena evaluación del arco aórtico y permite hacer una reconstrucción tridimensional que muestre claramente los defectos. La limitación fundamental de la AngioRM es que es una técnica que exige la colaboración absoluta del paciente que debe permanecer totalmente inmóvil durante
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un periodo de tiempo no inferior a 15 minutos por lo que los niños requieren sedación y colaboración de un anestesista. Por otra parte la calidad de las imágenes obtenidas es mayor en pacientes mayores que en niños pequeños. El TAC de alta calidad limita la duración del estudio pero no exime de radiaciones. Ambas técnicas son muy prometedoras en el futuro. Actualmente aunque no son la exploración de primera elección son útiles para la evaluación y el seguimiento de los pacientes. TRATAMIENTO MÉDICO El recién nacido con coartación severa puede estar en situación muy grave y requiere en primer lugar estabilización clínica incluyendo corrección rápida de la acidosis y del equilibrio hidroelectrolítico, diuréticos y en muchas ocasiones ventilación mecánica y perfusión de drogas vasoactivas. Asimismo requiere perfusión inmediata de PGE1 para reabrir el ductus. La dosificación de PGE1 es la estándar a 0.1 microgr/kg/min durante 20 min. seguida de percusión de mantenimiento a 0.03. Cuando el paciente es mayor de 10-15 días la utilidad de la PGE1 es baja pero ocasionalmente se ha demostrado eficaz hasta las 4 a 6 semanas de vida3 . Si se reabre el ductus se notará un aumento de la TA en miembros inferiores así como aumento de la perfusión periférica y mejoría general1-3. El niño más mayor que normalmente únicamente presenta hipertensión arterial no responde a los fármacos hipotensores hasta después de la cirugía.



TRATAMIENTO QUIRÚRGICO La coartación aórtica se puede resolver quirúrgicamente o a través de procedimientos de cardiología intervensionista1-3, 8-16. Aunque hay cierta controversia la mayor parte de los autores recomien-
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dan cirugía para el tratamiento de la coartación aórtica nativa ya que es más elevada la aparición de aneurismas (220%) y de recoartaciones (31%) a medio plazo después de la dilatación con catéter. Algunos grupos han preconizado la angioplastia con catéter balón incluso en el recién nacido pero los resultados son peores que los quirúrgicos y el índice de complicaciones más alto. La técnica quirúrgica más preconizada es la resección y anastomosis terminoterminal pero no siempre es posible especialmente cuando se asocia con hipoplasia del istmo aórtico o de la aorta transversa. En estos casos se recurre a técnicas de ampliación con parche o con tejido proveniente de las subclavia izquierda (técnica de Waldhausen). También se puede recurrir a realizar una amplia disección del arco aórtico, ligar la aorta a nivel del istmo, realizar una incisión longitudinal en todo el borde inferior de la aorta transversa y del istmo aórtico y suturar la aorta descendente de forma término lateral. La problemas más frecuentes dependientes de la técnica quirúrgica son la reestenosis que es especialmente frecuente en la cirugía de lactante y de recién nacido (hasta el 50%) y la aparición de aneurismas que es más frecuente con la técnica de ampliación con parche especialmente si se asocia a hipoplasia de aorta transversa pudiendo producirse hasta en un 10% de los pacientes12-13. En casos de lesiones asociadas las más frecuentes son la CIV y las obstrucciones al tracto de salida del VI. En el caso de CIV asociadas hay mucha discusión sobre el tratamiento quirúrgico de elección17-20. Las opciones incluyen cirugía aislada de la coartación con cierre posterior de la CIV si es necesario, cirugía de la coartación y banding de la arteria pulmonar con posterior cierre de CIV y debanding o corrección combinada inicial de ambas lesiones. La mayoría de los centros abogan por realizar una aortoplastia en primer lugar y realizar ban-
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ding de la arteria pulmonar si la CIV es grande y en un segundo tiempo retirar el banding y cerrar la CIV sobre la base de un estudio multicéntrico publicado en 1994 que puso de manifiesto que esta estrategia tenía mucha menor mortalidad que el abordaje combinado de ambas lesiones18. En los últimos años se ha reducido la morbilidad y la mortalidad de la cirugía extracorpórea en lactantes y recién nacidos y hay cierta tendencia en centros con amplia experiencia en cirugía neonatal a la cirugía correctora en un sólo tiempo20 La mortalidad de la coartación aórtica aislada es baja pero la mala situación clínica al ingreso en el caso de los recién nacidos y la presencia de lesiones asociadas hace que la mortalidad global para todos los pacientes pueda superar el 10%1-3, 8-12. Son frecuentes algunas complicaciones postoperatorias especialmente la hipertensión arterial21, que suele ser transitoria y el sangrado, especialmente en pacientes más mayores o reintervenciones. Infrecuentemente se presenta isquemia intestinal postoperatoria (síndrome postcoartectomía) por lo que se suele retrasar la introducción de la alimentación 48 horas. También se pueden presentar quilotórax, parálisis del nervio recurrente y muy raramente paraplegia (incidencia del 0.5% en una recopilación de 12000 casos intervenidos en varios centros) 22. Cateterismo intervencionista La coartación aórtica se puede dilatar por medio de angioplastia con catéter balón. Es la técnica de elección para dilatar zonas de reestenosis después de la cirugía23. Su utilización como método de abordaje de la coartación nativa está muy discutido14-16. Los estudios comparativos entre cirugía y cateterismo realizados en la misma época son muy escasos14. La angioplastia con catéter balón es útil para liberar la obstrucción obteniéndose reducciones del gradiente



-5-



Protocolos Diagnósticos y Terapéuticos en Cardiología Pediátrica



Capítulo 10



rior al 90% a los 5 y 10 años25,27. La técnica quirúrgica influye en el porcentaje de recoartación aórtica y en la incidencia de reintervención. Los recién nacidos presentan hipoplasia frecuente de la aorta transversa y requieren ampliación del arco por diversas técnicas.Con las técnicas más nuevas de ampliación de la anastomosis se ha reducido la incidencia de recoartación desde un 2040% a incidencias menores del 10%28. Los resultados son peores cuando se acompañan de comunicación interventricular grande o múltiple es cercana al 70% al año y del 60% a los 5 y 10 años mientras que cuando acompaña a lesiones cardiacas complejas no llega al 40% al año y supera levemente el 15% a los 5 y 10 años según datos publicados hace 10 años.8 Las series más modernas ofrecen una supervivencia superior al 90%25,27,28



de presión y aumentos del calibre del vaso muy significativos habiéndose realizado con éxito incluso en lactantes pequeños y recién nacidos15 pero con un índice más elevado de reestenosis y de aneurismas en la zona de dilatación. Se deben reservar los procedimientos de cateterismo para pacientes mayores, con lesiones circunscritas o para aquellos con alto riesgo por escasa circulación colateral. Las técnicas que se han utilizado son la angioplastia con catéter balón y la implantación de stents que son dispositivos intravasculares circulares que mantienen la dilatación del vaso producida por los catéteres de dilatación. La implantación de estos dispositivos requiere inserción de catéteres de grueso calibre y su utilidad se reserva para pacientes mayores24. PRONÓSTICO La historia natural de la coartación aórtica aislada es mejor que la de la coartación con lesiones asociadas. Los recién nacidos con insuficiencia cardiaca tienen muy mal pronóstico y una mortalidad prácticamente total sin intervención en las primeras semanas de vida. Aproximadamente un 10% tendrán una insuficiencia cardiaca más leve y pueden sobrevivir sin intervención hasta la edad adulta. En la adolescencia y en edad adulta es muy frecuente el desarrollo de una miocardiopatía hipertensiva y el 90% de los pacientes no tratados fallece antes de los 50 años, siendo la edad media de muerte a los 351,26. La supervivencia de los pacientes intervenidos depende de la severidad de la lesión, de la edad y el peso en el momento de la intervención, del grado de hipoplasia del istmo o de aorta transversa acompañante y de la presencia de lesiones asociadas. Los resultados actuales son buenos especialmente en casos de coartación aórtica aislada con mortalidad quirúrgica inferior al 2% y supervivencia superior al 95% al año y supe-



PROTOCOLO DE SEGUIMIENTO El protocolo de seguimiento debe tener en cuenta en primer lugar si el procedimiento ha sido efectivo o no. La valoración postoperatoria va encaminada a determinar si hay obstrucción residual, hipertensión arterial residual o aneurismas de la zona intervenida. Se considera efectiva cuando el gradiente obstructivo residual es menor de 20-30 mm de Hg sin extensión del mismo a la diástole, sin hipertensión arterial y sin imagen de dilatación de la zona intervenida. Las revisiones deben incluir toma de tensión arterial por métodos fiables, Ecocardiograma y radiografía de tórax. se deben revisar a los 3, 6 meses, al año y después cada 2 años29. Tienen utilidad durante el seguimiento en algunas ocasiones el test de esfuerzo y el Holter de presión. Puede necesitarse en ocasiones resonancia magnética especialmente si hay sospecha de recoartación o de aneurisma. El cateterismo no se utiliza como método diagnóstico de seguimiento y se reserva únicamente para realización de
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dilataciones con catéteres en caso de recoartación aórtica. Se debe valorar el momento más adecuado para la realización de angioplastia con catéter en pacientes operados que no debe realizarse de forma precoz.
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cardiaca que presentaban antes de la intervención. Es importante una colaboración estrecha entre el pediatra de cabecera y el especialista. El pediatra puede colaborar en el seguimiento de los pacientes especialmente los pacientes mayores en los que es relativamente frecuente la hipertensión arterial postoperatoria. Si se constata hipertensión persistente al retirar o disminuir el tratamiento antihipertensivo se debe reenviar al paciente al especialista para valoración del resultado quirúrgico8-12,21. En algunos casos la hipertensión persiste a pesar del tratamiento y precisa revisiones periódicas de seguimiento de hipertensión.



REVISIONES POR EL PEDIATRA Y CAUSAS DE DERIVACIÓN NO PROGRAMADA A CARDIOLOGÍA PEDIÁTRICA Tras el tratamiento quirúrgico los pacientes recién nacidos con coartación aórtica severa experimentan una mejoría clara recuperan peso rápidamente y desaparecen los signos de insuficiencia



II. INTERRUPCIÓN DEL ARCO AÓRTICO
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Fig. 2. Interrupcion del arco aórtico. SD: Arteria subclavia derecha. SI: Arteria subclavia izquierda. CD: Arteriacarótida derecha. CI: Arteria carótida izquierda. AA: Aorta ascendente. AD: Aorta descendente
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Aunque la mayoría de los pacientes con microdelecciones tienen alteraciones fenotípicas características, pueden pasar desapercibidas en periodo neonatal por lo que se debe realizar estudio cromosómico en todos los casos.



DESCRIPCIÓN La interrupción del arco aórtico (IAA) se caracteriza por la falta de continuidad entre la aorta ascendente y la aorta descendente. En el año 1959 Celoria y Patton hicieron una clasificación basada en la zona de obstrucción en relación con la salida de los grandes vasos en tipos A, B y C 30. El tipo A se produce por interrupción entre el origen de la arteria la subclavia izquierda y la aorta descendente y supone un 42% de todos los casos. En el tipo B la interrupción se produce entre la arteria carótida izquierda y la subclavia izquierda y supone un 53% del total de casos. La interrupción tipo A se refiere a la obstrucción entre el tronco braquicefálico y la arteria carótida izquierda y es la más infrecuente ( 
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