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PROLOGO

La Cardiologia infantil podria ser considerada una especialidad per se,
tanto por la singularidad de las patologias a tratar como por las distintas
técnicas que es preciso dominar para el correcto diagnéstico y tratamiento
de las enfermedades cardiacas de la infancia.

La extrema variedad y la complejidad de las cardiopatias congénitas
pueden resultar abrumadoras para el residente de Pediatria. Sin embargo,
creemos que no es necesario que éste retenga en la memoria innumerables
patologias, nombres y datos. Este texto nace con la vocacion de presentar
los conceptos basicos, claves para desarrollar un esquema mental
mediante el cual sistematizar los hallazgos recabados de la historia
clinica, la exploracion fisica y las pruebas complementarias. El objetivo
del pediatra no es llegar al diagndstico de la lesidén exacta (competencia
del especialista en Cardiologia Pediatrica), sino dominar una estrategia
para llegar a la definicion de un “cuadro clinico” que englobe un numero
finito de posibilidades diagnésticas y en base al cual tomar decisiones
adecuadas.

Existen numerosos libros y tratados que permiten profundizar los
conocimientos para los residentes de pediatria con voluntad de especializarse
en Cardiologia infantil. Sin embargo, creemos que faltaba un texto donde
los residentes de Pediatria sin dicha vocacion especifica pudieran estudiar
y adquirir los conocimientos basicos necesarios para atender con éxito
a los nifios afectos de cardiopatia, fuera de una consulta especializada.

Este libro aspira a cubrir dicho vacio
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ANATOMIA Y FISIOLOGIA NORMAL DEL
SISTEMA CIRCULATORIO

Carmen Carreras Blesa, Laura Pérez Lara

FISIOLOGIA NORMAL DEL SISTEMA CIRCULATORIO.

La funcién del sistema cardiovascular es llevar
vena cara\ | ) L) | la sangre rica en oxigeno y nutrientes a todos
P pota los tejidos del organismo. La sangre sin

: '«'%ifer‘agujl_r_ﬁ?nar—" oxigeno llega a la auricula derecha (AD) a

través de las venas cavas superior e inferior

Tabiguea |
nteraygcular / {
% /[ Awricula

qucas i/ fumieds ey pasa al ventriculo derecho (VD) a través de
G la valvula tricaspide. El ventriculo derecho se
| \Can o contrae y envia la sangre a la arteria pulmonar

[ R erreuo R a través de la valvula pulmonar. En el pulmén
Vi la sangre se oxigena y vuelve a la auricula

izquierda (Al) a través de las venas pulmonares.

Fieura 1: Anatoma L cORAZON D@ |g auricula izquierda pasa al ventriculo

izquierdo (VI) a través de la valvula mitral y

del ventriculo izquierdo a la aorta a través de la valvula adrtica. De la

aorta nacen numerosas arterias que llevan la sangre a todos los érganos

y tejidos, desde donde la sangre, ya desoxigenada, regresa a la auricula
derecha por las venas cavas, cerrandose asi el ciclo.

Tras el nacimiento este recorrido se realiza mediante dos circuitos en
serie. La circulacién pulmonar es muy compliante y tiene unas resistencias y
presion bajas, mientras la circulacién sistémica es de presion y resistencias
altas. La sangre se mueve desde zonas de mas presion a zonas de
menos presion

CORAZON FETAL CORAZON POSTNATAL
FIGURA 2: VVALORES NORMALES DE PRESIONES Y OXIGENO EN EL CORAZON
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CICLO CARDIACO

La sistole ventricular es el periodo del ciclo cardiaco en el que el
ventriculo se contrae, desde que se cierran las valvulas auriculoventriculares
(1er tono) hasta que lo hacen las sigmoideas (2° tono). Durante este
periodo tiene lugar la eyeccion ventricular. Desde que se cierran las
valvulas auriculoventriculares (mitral y tricuspide) hasta que se abren las
sigmoideas (aodrtica y pulmonar) el volumen de sangre intraventricular
no cambia (periodo de contraccion isovolumétrica).Cuando la presién
intraventricular supera la presion diastolica de la aorta y la arteria pulmonar
se abren sus valvulas respectivamente, y comienza el periodo de eyeccion
ventricular, que en principio es rapida y luego lenta. La valvula adrtica
se abre después y se cierra antes que la pulmonar. Cuando la presién
en la aorta y la pulmonar superan la presion intraventricular, se cierran
las valvulas sigmoideas y comienza la diastole ventricular, durante la
cual tiene lugar el llenado ventricular. Desde que se cierran las valvulas
sigmoideas hasta que se abren las auriculoventriculares el volumen de
sangre en el ventriculo no varia (periodo de relajacion isovolumétrica).
Cuando la presion intraventricular se hace inferior a la auricular se abre
la valvula AV y comienza el llenado ventricular: una primera fase de
llenado rapido y una segunda fase de llenado lento por el llenado de la
contraccion auricular.

SISTOLE
Fase isovolumétrica Después QRS; todas valvulas cerradas, alto consumo 02

Eyeccién ventricular rapida  |Durante ST, valvulas sigmoideas abiertas, 2/3 o mas de volumen latido expulsado
Evyeccian ventricular lenta Durante T; onda “\V" en trazado auricular

DIASTOLE
Relajacion isovolumétrica Después de la T; todas valvulas cerradas, presion ventriculos va bajando
Llenado ventricular rapido Valvulas AV abiertas, 70% de volumen entra en ventriculos
Después de onda P; sistole auricular; onda “A" en trazado auricular; entra el
volumen restante en ventriculos

Llenado ventricular lento

OTROS CONCEPTOS IMPORTANTES.

Volumen latido (VL): El volumen de sangre que expulsa el corazon
en cada latido.

Gasto cardiaco (I/min): Volumen de sangre expulsada por el corazoén
en 1 minuto.

Ge= FC (latidos/min) x VL (ml/latido) indice Cardiaco “/min/mz)zL
1000 Sup. Corp (s.c.)

VALORES NORMALES |VOLUMEN LATIDO (mi/lat)| GASTO CARDIACO (I/min)|INDICE CARDIACO (I/min/m2)

NEONATO/LACTANTE 513 0.8-1.3 4-5
NINO 13-50 1.3-3 3-4.5
ADOLESCENTE 60-100 4-8 2.54

14



Cardiologia pediatrica para residentes de pediatria

DESCRIPCION DE LAS DISTINTAS ESTRUCTURAS
CARDIACAS:

Cada estructura (auriculas, ventriculos, y grandes arterias) se debe
reconocer segun su propia morfologia intrinseca, no segun su posicion
relativa o segun las estructuras a las que se conecta, ya que éstas pueden
ser variables.

Auriculas

No se puede definir si una auricula es morfolégicamente derecha o
izquierda en base a su posicién ni por las venas que llegan porque estas
no siempre se conectan con la auricula que le corresponde en un corazon
normal. Lo que esta universalmente presente y caracteriza la auricula
derecha e izquierda es la OREJUELA. La orejuela de la auricula derecha
es corta y ancha, de forma piramidal, y se une al resto de la auricula
mediante una amplia apertura (recuerda una nariz de Snoopy). La orejuela
izquierda es larga y digitiforme, tubular como una oreja de Snoopy.

La auricula derecha es, en el corazén estructuralmente normal, una
camara posterolateral y recoge la sangre proveniente de las 2 venas
cavas y del seno coronario. La desembocadura de la vena cava superior
carece de valvula, mientras que la de la vena cava inferior presenta una
valvula a modo de lenglieta llamada valvula de Eustaquio. El orificio del
seno coronario presenta la valvula de Tebesio, desde donde parte una
estructura tendinosa que se une al esqueleto fibroso central del corazény
se denomina tendon de Todaro. Entre la insercion de la valvula tricuspide,
el orificio del seno coronario y el tendon de Todaro, se encuentra el
triangulo de Koch, que indica la situacion del nodo AV.

La auricula izquierda se encuentra por detras de la auricula derecha
formando la mayor parte de la base del corazén. Recibe en su cara posterior
las 4 venas pulmonares y por delante se relaciona con el ventriculo
izquierdo a través de la valvula mitral.

Valvulas auriculoventriculares
Las valvulas AV sirven para mantener el flujo unidireccional de la

sangre y para separar eléctricamente las auriculas de los ventriculos.

La valvula tricuspide
Tiene 3 valvas, tres comisuras y tres musculos papilares.
Tiene insercion en el septo interventricular.

Se inserta mas cerca del apex que la valvula mitral.

15
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En un corazén normal las valvulas tricuspide y pulmonar estan separadas
por el infundibulo: el tracto de entrada ventriculo derecho esta a 90°
respecto al tracto de salida ventriculo derecho.

La valvula mitral es:
Bicuspide (forma de boca de pez).

Tiene inserciones en 2 musculos papilares SOLO en la pared libre del
ventriculo izquierdo (no en el septo).

En un corazén normal la valvula mitral esta en continuidad fibrosa con
la valvula aoértica.

Vahvula Mitral
Valvula Tricspide
| Valvula Agrica

Valvula Pulmanar

FIGURA 3: POSICION RELATIVA DE LAS VALVULAS CARDIACAS

Ventriculos:

Constan de 3 partes diferenciadas:
Camara de entrada:

Desde la unién AV hasta la insercion distal del aparato de tension de
la valvula AV.
Componente apical o trabeculada:

El ventriculo derecho es mas trabeculado.

Tracto de salida

LAS VALVULAS AV PERTENECEN SIEMPRE AL VENTRICULO
APROPIADO y su morfologia puede ayudar a diferenciar los dos ventriculos.

El ventriculo derecho constituye la mayor parte de la cara anterior del
corazén. Visto abriendo el esterndn tiene forma mas o menos triangular.
La entrada esta a la derecha e inferior y la salida esta superior y a la
izquierda. El tabique interventricular se encuentra abombado hacia el
ventriculo derecho (porque hay mas presidon en el izquierdo que en el
derecho) de forma que en cortes transversales su cavidad tiene forma
de media luna.

El ventriculo derecho en su superficie septal tiene trabéculas musculares
prominentes que cruzan desde el septum hasta la pared libre, mientras
el septo del izquierdo suele ser mas liso.

El ventriculo izquierdo tiene forma conica. En un corte transversal
es circular y el espesor de su pared es 3 veces mayor que el ventriculo
derecho.
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Valvulas semilunares y grandes arterias

Una valvula semilunar sirve para conectar un ventriculo a una gran
arteria y recibe su nombre dependiendo de la arteria en la que se abre.
Las valvulas semilunares normales tienen tres senos, tres cuspides, tres
comisuras y un anillo fibroso.

La relacion entre los tractos de salida es COMPLEJA (se cruzan): la
aorta, aunque sale del ventriculo izquierdo, tiene su valvula mas posterior
y a la derecha respecto a la valvula pulmonar. La valvula ao6rtica es la
estructura CENTRAL del corazoén (ver figura 3).

La ramificacién de las grandes arterias determina su identificacion
ecocardiografica. La arteria pulmonar se bifurca pronto tras la salida del
ventriculo mientras que la aorta hace un arco del que salen los troncos
supraaorticos.

ANALISIS SEGMENTARIO DEL CORAZON:

Situs. Analisis del segmento auricular

El situs visceral es el patron de asimetria de un organismo, el cual
determina la posicién espacial de los diferentes érganos y estructuras
entre si. Este patron hace referencia a los érganos y estructuras impares
(higado, vena cava inferior...) o aquellos que, siendo pares (auriculas y
bronquios) son diferentes entre si.

Lo primero en el analisis segmentario del corazon es determinar el
SITUS AURICULAR:

Situs solitus: la auricula anatomicamente derecha esta situada a la
derecha y la auricula anatémicamente izquierda a la izquierda.

Situs inversus: es la imagen especular del situs solitus, la auricula
anatomicamente derecha situada a la izquierda.

Heterotaxia o situs ambiguo: no presentan ninguna lateralidad.

situs solitus situs inversus

'

heterotaxia derecha heterotaxia izquierda
FIGURA 4: REPRESENTACION ESQUEMATICA DE LOS AURICULAS RECONOCIBLES POR SUS OREJUELAS.

Isomerismo (iso=iguales, meros=partes): dos auriculas iguales,
izquierdas o derechas.
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SITUS BRONQUIAL:

El bronquio izquierdo es mas largo y horizontal, y se divide mas tarde
mientras el derecho es mas corto, mas vertical y se divide antes. En
el isomerismo derecho en general habra dos bronquios de morfologia
derecha y en el izquierdo dos de morfologia izquierda.

DERECHA IZQUIERDA DERECHA IZQUIERDA

P ® Mediante

@ @ . , .
ecocardiografia, el situs
<_j/(\/;§ se determina al estudiar
la relacion de los vasos
Situs solitus Situs inversus abdominales. Con el
_ o ecografo se visualiza la

DERECHA IZQUIERDA DERECHA IZQUIERDA

columna. El situs solitus

L
L4 LS se corresponde con una
ubicacién de la aorta
descendente por delante

Isomerismo derecho Isomerismo izquierdo y a la izquierda del cuerpo
vertebral, y la vena cava
inferior mas anterior y a la
derecha de la aorta. En el
situs inversus auricular la relacién de los vasos abdominales es en espejo
de la del situs solitus. Cuando hay isomerismo, los vasos abdominales
en vez que estar situados en lados opuestos de la columna estan casi
siempre situados juntos al mismo lado de la columna, con la vena cava
anterior respecto a la aorta en el isomerismo derecho y con la vena acigos
0 hemiacigos posterior en el isomerismo izquierdo. En general aunque
no siempre el isomerismo derecho esta asociado con asplenia, mientras
que el isomerismo izquierdo con poliesplenia.

FIGURA 5: PATRON VASOS ABDOMINALES PARA DETERMIUNAR EL SITUS
(CfRCULO ES AORTA ABDOMINAL, OVALO ES CAVA INFERIOR)

Retorno venoso pulmonar y sistémico

Las venas cavas inferior y superior se conectan normalmente a la
auricula derecha anatomica ubicada a la derecha (situs solitus auricular)
0 a la izquierda (situs inversus). En el dextroisomerismo puede haber
doble vena cava superior conectadas a la parte superior de cada auricula
derecha. En el levoisomerismo es frecuente la interrupcion de la vena cava
inferior y su continuacién por la vena acigos derecha, izquierda o bilateral
conectadas con la vena cava superior homolateral. La persistencia de
una vena cava superior izquierda conectada al seno coronario, dilata esta
estructura que se visualiza en cuatro camaras o eje largo del ventriculo
izquierdo.
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Analisis del segmento ventricular

Una vez identificadas las auriculas se deben definir el situs ventricular
para establecer el tipo de conexidn auriculo-ventricular.

En el corazon biventricular con sus tres subsegmentos desarrollados

(tracto de entrada, zona trabecular y tracto de salida) se identifican los
ventriculos por sus caracteristicas morfolégicas descritas previamente.

Las 4 venas pulmonares se conectan normalmente con la auricula
izquierda anatémica, ubicada a la izquierda (situs solitus auricular), o a la
derecha (situs inversus). Existen anomalias del drenaje venoso pulmonar
(puede ser parcial o total).

Analisis de la conexion auriculo ventricular:

Los tipos de conexion auriculo-ventricular pueden ser: UNIVENTRICULAR
cuando hay un solo ventriculo o ambas auriculas se conectan con un
ventriculo, o BIVENTRICULAR cuando cada auricula se conecta con un
ventriculo:

BIVENTRICULAR UNIVENTRICULAR
CONCORDANTE
Camara de doble entrada
Situs Solitus: CONCORDANTE
-A la derecha: AD-VD [P L\,// . ..r.l.-.....-. DOBE ENIRIE
-A la izquierda: ARV f 1.°% [ty )l
\ |
I Y I
Situs Inversus: 7?’3&_\1;) 1 = y
-A la derecha: AFVI & oMo A
-A la izquierda: AD-VD \_}.5__:‘/! \ W 4

DISCORDANTE

) ML
'S
ARVD mediante tricuspide )' s | oA

AD-VImediante valvula Mitral
~.

Ausencia de conexion AV
2 L, ) l_wi,
A A
! \ | i
! }

\\ 'l

AMBIGUA
SITUS INDETERMINADO
(Dextroisomerismo o levoisometrismo)

1 {f

b

)
[ w v l‘ o
WA
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Modos de conexion auriculo-ventricular: (no son excluyentes entre si)
1.Dos valvulas A-V perforadas,
2.Una valvula A-V imperforada o atrésica

3.Una o dos valvulas cabalgantes: desalineamiento septum
interventricular de manera que un ventriculo tiene mas de una valvula
A-V en su interior.

4.Valvula AV comun: orificio A-V Unico.

5.Horcajadas (straddling): parte del aparato subvalvular inserto en
porciones del ventriculo contralateral.

VALYULAS AV PERFORADAS  VALVULA AY IMPERFORADA CABALGAMIENTO VALVULAS AV VALVULA AV COMUN

VL,

v, LT)\J L, H\L L,

1 —
|
\ _

FIGURA 6: ESQUEMA MODO CONEXION AURICULO-VENTRICULAR

Analisis de la conexioén ventriculo-arterial
A. Concordante: la aorta se conecta al VI y la arteria pulmonar al VD

B. Discordante: la aorta se conecta con VD y la arteria pulmonar con VI

C. Doble salida: las dos arterias se conectan predominantemente
con un solo ventriculo.

D. Unica via de salida:
1. Salida aértica por atresia pulmonar
2. Salida pulmonar por atresia aértica
3. En el tronco comun, cuando hay un solo vaso que lleva la
circulacion sistémica, coronaria o pulmonar.

Modos de conexién ventriculo-arterial

1. Perforado

2. Imperforado

3. Cabalgante: uno de los anillos de las valvulas sigmoideas cabalga

sobre el septum.
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CONCEPTOS CLAVE: INSUFICIENCIA
CARDIACAY CIANOSIS

Francesca Perin, Ismaro Martirano

Las cardiopatias congénitas (CC) son anomalias de la estructura del
corazén, consecuencia de una alteracion en el desarrollo cardiaco fetal.
Se trata de la malformacion congénita mas frecuente, afectando a 1 de
cada 100 recién nacidos vivos (7-12 de cada 1000). La mayoria de las
cardiopatias congénitas son leves o leve-moderadas y no causan ninguna
sintomatologia en la infancia ni precisan tratamiento. Sin embargo, las
CC mas graves debutan generando una situacion critica en los primeros
dias de vida y el pediatra debe de tener un esquema mental claro para
instaurar rapidamente el tratamiento correcto y evitar situaciones de fallo
multiorganico o hipoxemia severa que condicionan el pronéstico a largo
plazo, tanto cardiaco como neuroldgico. Esto es fundamental sobre todo
considerando que la gran mayoria de los pacientes con CC tienen un
buen prondstico a largo plazo si son tratados de forma adecuada.

;. CUANDO DEBO SOSPECHAR UNA CARDIOPATIA
CONGENITA?

Aunque el soplo en un nifio asintomatico puede deberse a una
cardiopatia, hay que recordar que la inmensa mayoria de los soplos
en la infancia son inocentes. Por otra parte, cabe subrayar que no toda
cardiopatia asocia soplo.

En cuanto a las CC sintomaticas, las manifestaciones clinicas de las
innumerables formas heterogéneas de CC se resumen en 2 cuadros:

* CIANOSIS

* INSUFICIENCIA CARDIACA

Habitualmente las cardiopatias que dan cianosis NO dan insuficiencia
cardiaca y viceversa. Excepciones a esta regla son, por ejemplo, el
ventriculo izquierdo hipoplasico y el drenaje venoso pulmonar anémalo
total obstructivo que asocian ambos cuadros clinicos.

(QUE ES LA CIANOSIS Y QUE CARDIOPATIAS
CONGENITAS LA CAUSAN?

La cianosis es la coloracion azulada de la piel y las mucosas. La
cianosis central causada por hipoxemia no debe confundirse con la
acrocianosis, que es la coloracién azulada de las partes distales de las
extremidades, causada por vasoconstriccidn periférica y que es frecuente
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en las primeras 24-48 horas de vida en recién nacidos sanos. La cianosis
central se produce por un elevado contenido de hemoglobina reducida
en sangre arterial, siendo evidente cuando la concentracion absoluta de
hemoglobina desoxigenada supera los 3-5 gr de Hb (Sat < 85%).

Un problema clinico frecuente es diferenciar entre las causas cardiacas
y pulmonares de la cianosis en el neonato. Conceptos claves son:

* Habitualmente un recién nacido con una cardiopatia congénita
ciandégena no muestra signos importantes de dificultad respiratoria: suelen
tener taquipnea “confortable”, sin tiraje significativo.

* La retencién de CO2 es tipica pero no exclusiva de la patologia
pulmonar.

+ El test de hiperoxia es el estudio mas sensible y especifico en la
evaluacion inicial de un recién nacido con cianosis. El neonato que no
responde adecuadamente a la administracion de oxigeno puro (PaO2
preductal de <560-100 mmHg, saturacion cutanea < 85% con FiO2 100%)
muy probablemente tendra una cardiopatia congénita.

El cierre del ductus en las CC criticas cianéticas con PERFUSION
PULMONAR DEPENDIENTE DE DUCTUS puede provocar situaciones
dramaticas con hipoxemia grave (paO2<30 mmHg) y acidosis metabdlica.
Se debe sospechar cuando el examen fisico y la radiografia de térax no
indican enfermedad pulmonar, la cifra de Hb es normal, la PaO2 es baja,
la PaCO2 es normal y el test de hiperoxia negativo.

Podemos dividir las cardiopatias congénitas ciandticas en dos grandes
grupos segun el flujo pulmonar esté disminuido o aumentado (en base
a la radiografia de térax):

1-FLUJO PULMONAR DISMINUIDO: Lesiones cardiacas con obstruccion
severa a la salida de la sangre del corazén DERECHO y CON cortocircuito
derecha-izquierda a nivel auricular o ventricular, como por ejemplo atresia
tricuspidea, atresia/estenosis severa de la valvula pulmonar, tetralogia
de Fallot con obstruccion severa.

2-FLUJO PULMONAR AUMENTADO: Transposicion de grandes vasos
(con mezcla obligada a nivel auricular y ductal para la supervivencia del
nino), drenaje venoso pulmonar anémalo total...

. QUE ES LA INSUFICIENCIA CARDIACA Y QUE
CARDIOPATIAS CONGENITAS LA PUEDEN CAUSAR?

La insuficiencia cardiaca (IC) es un sindrome clinico que resulta de
la incapacidad del corazdn para satisfacer las demandas de oxigeno del
organismo. El gasto cardiaco es la cantidad de sangre que el corazén
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bombea en la unidad de tiempo: es el producto de la frecuencia cardiaca
por el volumen latido. El volumen latido es la cantidad de sangre expulsada
en cada latido y depende de la precarga (volumen de llenado determinada
por el retorno venoso), de la postcarga (resistencia que han de vencer
los ventriculos para la eyeccion de sangre) y de la contractilidad del
miocardio. La alteracion de cualquiera de estos factores puede ser causa de
disminucion del gasto cardiaco y de insuficiencia cardiaca. Habitualmente
en las cardiopatias congénitas, la contractilidad esta conservada y los
factores que causan la insuficiencia cardiaca son el aumento de la precarga
por sobrecarga de volumen y/o aumento de la postcarga por sobrecarga
de presion.

‘ Insuficiencia cardfaca‘

/

Sobrecarga de volumenl Sobrecarga de presion

N

Cortocircuito Insuficiencia
lzquierda-derecha: valvular

CIV, ductus, Canal AV, Regurgitacion mitral R
st Coartacion dortica -
Ventana aorto-pulmonar, o adrtica severa R Estenosis pulmonar
8 e Estenosis adrtica
Truncus arterioso, Regurgitacion tricispide N
B L Estenosis mitral
Ventriculo Gnico o pulmonar severa

sin estenosis pulmonar

;. COMO ORIENTARSE SOBRE LA ETIOLOGIA DE LA
INSUFICIENCIA CARDIACA?

En el paciente pediatrico resulta de utilidad a fines diagndsticos clasificar
las causas de insuficiencia cardiaca segun la edad de aparicion de los
sintomas: la fecha del comienzo de los sintomas depende de la naturaleza
y la gravedad del defecto anatomico,de los efectos del cierre del ductus
arterioso y de la caida de las resistencias pulmonares. Conceptos a tener
en mente:

1) En el periodo fetal los defectos anatémicos no suelen causar IC.

2) En la primera semana del periodo neonatal suelen manifestarse,
de forma brusca, las cardiopatias criticas, cuya clinica suele aparecer
por el cierre ductal, habitualmente por obstruccion severa del ventriculo
izquierdo, y cuya supervivencia en los casos graves depende de una
intervencion emergente.

3) A partir de la segunda-tercera semana de vida, tras la caida de las
resistencias pulmonares, se manifiesta la clinica de los cortocircuitos
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izquierda-derecha por aumento del flujo pulmonar, pero de una manera
mas lenta y progresiva.

EDAD DE INICIO | CAUSA

Fetal Transfusion materno-fetal o feto-fetal, anemia, arritmias graves, regurgitacion graves
véalvulas AV

Primera semana Urgencias quirargicas: DVAPT con obstruccion venosa
Criticas: SCIH, CoAo, EAo, Sd.Shbne
Otros: Fistula arteriovenosa sistémica

Segunda a cuarta | Criticas: DVAPT sin obstrucciéon venosa pulmonar

semana Progresivas: Lesiones con shunt izquierda-derecha de gran tamafio (DAP, CIV, Canal
auriculoventricular...)

Otros: las demas antes enunciadas

Lactantes y nifios | Hiperaflujo pulmonar shunt izquierda-derecha (sin cianosis)

mayores Obstructivas (CoA, EAo severa, estenosis mitral severa)

Ciandticas sin estenosis pulmonar, con mezcla e hiperaflujo pulmaonar
Valvulopatias severas congénitas

Coronariopatias (raras, anomalias de salida coronaria)

CIV: COMUNICACION INTERVENTRICULAR; COAO: COARTACION AORTICA; DAP: DUCTUS ARTERIOSO PERSISTENTE; EAO:
ESTENOSIS AORTICA; EP: ESTENOSIS PULMONAR; SCIH: SINDROME DE CORAZON IZQUIERDO HIPOPLASICO; DVAPT:
DRENAJE VENOSO PULMONAR ANOMALO TOTAL; TMF/TFF: TRANSFUSION MATERNO-FETAL/TRANSFUSION FETO-FETAL.

¢.CUANDO SOSPECHO QUE UN NINO ESTA EN
INSUFICIENCIA CARDIACA?

El diagnéstico de insuficiencia cardiaca es CLINICO. No hay ninguna
prueba complementaria que pueda sustituir una buena anamnesis y una
detallada exploracion fisica. Las manifestaciones clinicas dependen de
la edad.

Recién nacidos y lactantes: Taquipnea y dificultad respiratoria con tiraje,
dificultad para la alimentacion con escasa ganancia ponderal, sudoracién
excesiva, irritabilidad, palidez en caso de bajo gasto.

El examen fisico debe ser completo, incluyendo el examen sistematico
de los pulsos. Igualmente debe tomarse la tension arterial en miembros
superiores e inferiores. Siempre hay taquicardia y, a menudo, se ausculta
un ritmo de galope. Los demas signos de la auscultacién cardiaca dependen
de la lesién subyacente. En la auscultacién pulmonar se pueden encontrar
estertores humedos y sibilancias como signos de edema, siendo a veces
dificil distinguir los signos y sintomas de congestion pulmonar cardiaca de
los de la bronquiolitis. En la palpacion abdominal se buscara hepatomegalia
que es el signo mas constante de la insuficiencia cardiaca en la infancia. Los
lactantes no suelen presentar edemas periféricos.

Nifios mayores: Los sintomas y signos de insuficiencia cardiaca
congestiva son similares a los de los adultos y consisten en disnea,
intolerancia al esfuerzo, anorexia, dolor abdominal y tos. Otros signos

26



Cardiologia pediatrica para residentes de pediatria

son la hepatomegalia, ingurgitacion yugular y, a menudo, se detectan
edemas en las partes declives del organismo y, en ocasiones, anasarca.

Clasificacion de insuficiencia cardiaca en nifios segun Ross modificada

Clase |Lactante Nino Mayor

| |Asintomatico Asintomatico

I Taquipnea o sudoracidon con las tomas,

L Disnea con el gjercicio
crecimiento normal

Marcada taquipnea o sudoracion con las tomas,
Il |tempos de toma prolongado con escasal Marcada disnea con el ejercicio
ganancia ponderal

NV Sintomas en reposo: taguipnea, retracciones y Sintomas en reposo: taquipnea,
sudoracion retracciones y sudoracion

En cuanto al tratamiento, hay que diferenciar la IC aguda del neonato
con CC critica de la IC cronica que se ha desarrollado de forma progresiva.
Para el tratamiento en el postoperatorio de una CC, véase el capitulo 23.

¢, QUE TRATAMIENTO PARA UN RECIEN NACIDO CON
INSUFICIENCIA CARDIACA AGUDA O CIANOSIS?

En las cardiopatias congénitas “criticas”, que debutan en la época
neonatal, la supervivencia del recién nacido depende de la persistencia
en la vida postnatal del ductus arterioso para mantener el flujo a nivel
pulmonar o sistémico o para lograr suficiente mezcla circulatoria. Esto
se consigue mediante la administracién intravenosa de prostaglandinas
E1 (PGE), que debe empezarse antes de realizar la ecocardiografia si
esta no se puede realizar de forma urgente. La respuesta al tratamiento
con PGE suele ser muy rapida.

En algunas ocasiones a pesar de tratarse de una CC la infusiéon de
prostaglandinas a dosis adecuadas NO consigue una mejoria de la clinica
o incluso el paciente puede empeorar: en este caso se debe sospechar
la existencia de obstruccion en las venas pulmonares y/o la presencia
de una restriccion a nivel del foramen oval permeable, que es una
comunicacion imprescindible para muchas cardiopatias congénitas criticas.
En este ultimo caso es urgente la realizacién de un cateterismo para abrir
mas el foramen oval permeable mediante catéter balén y conseguir buena
mezcla a este nivel (dicho procedimiento se hace a pie de cuna guiado
por ecocardiografia y se llama técnica de atrioseptostomia de Rashkind).
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PGE1: Dosis de inicio: 0,1-0,2 pg/kg/min, en infusion i.v. continua
(mas riesgo de apneas). Dosis de mantenimiento: 0,03- 0,05 pg/kg/min,
en infusion i.v. continua, pudiendo bajar esta dosis a 0,01-0,03 pg/kg/min
segun respuesta clinica o aparicién de efectos secundarios. Los efectos
secundarios se presentan en un porcentaje cercano al 20% y, en general,
no suelen ser importantes. Los mas frecuentes son fiebre, irritabilidad,
fendmenos vasomotores, hipotension y apneas. Los efectos secundarios
suelen ser mas importantes y mas frecuentes cuanto mayor es la dosis
y cuanto menor sea la edad gestacional.

. QUE FARMACOS SE UTILIZAN PARA EL TRATAMIENTO
DE LA INSUFICIENCIA CARDIACA DE LAS CARDIOPATIAS
CONGENITAS?

Diuréticos

Los diuréticos reducen la precarga y disminuyen, por tanto, la sobrecarga
pulmonar de liquido y la congestiéon venosa. Son los farmacos mas utilizados
en el tratamiento de la insuficiencia cardiaca por la rapidez con que alivian
los sintomas. Los diuréticos de asa, como la furosemida, son muy potentes
y son los mas usados para los nifios con insuficiencia cardiaca tanto
aguda como crénica. Deben asociarse a antagonistas de la aldosterona
(espironolactona), que han demostrado mejorar la supervivencia ya que
bloquean el sistema renina-angiotensina-aldosterona (SRAA). La inhibicion
de los mecanismos compensadores neurohormonales de la insuficiencia
cardiaca (SRAA) es actualmente el fundamento del tratamiento de la ICC.

Inhibidores de la enzima convertidora de la angiotensina (IECAs)

Los IECAs inhiben la enzima de conversion de la angiotensina | en
angiotensina |l y producen un descenso de aldosterona y noradrenalina.
Reducen la resistencia vascular sistémica (postcarga) e incrementan la
capacitancia venosa (reducen precarga), dando lugar a un incremento
del gasto cardiaco. La inhibicion del SRAA proporciona una mejoria
sintomatica y prondstica, por lo cual los IECA son actualmente la piedra
angular en el tratamiento de la ICC, junto a los diuréticos.

Los efectos secundarios son hiperkaliemia (especialmente cuando
se asocia con diuréticos ahorradores de potasio), hipotension, vértigo,
mareo. También se han descrito toxicidad renal, neutropenia y tos crénica.
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Contraindicados en la estenosis arteria renal bilateral, insuficiencia renal
aguda, hipotensidn severa, estenosis adrtica severa y en la hiperkaliemia.

Antagonistas de los receptores de la angiotensina

Los antagonistas de los receptores de la angiotensina, como el losartan,
también inhiben el sistema renina-angiotensina-aldosterona, pero a nivel
de los receptores. En general, se recomiendan en nifios cuando no toleran
los inhibidores de la enzima conversiva de la angiotensina (IECA) por tos.

Betabloqueantes:

Disminuyen los efectos deletéreos de las catecolaminas sobre el
corazon, produciendo disminucion de la frecuencia cardiaca e inhiben
el remodelado ventricular. Estudios recientes han demostrado su efecto
beneficioso a largo plazo en nifios con insuficiencia cardiaca. Se suelen
pautar en nifios estables con cardiopatias que asocien disfuncién ventricular,
como miocarditis o0 miocardiopatia dilatada.

Digoxina:

La digoxina es un farmaco inotrépico positivo. Piedra angular del
tratamiento de insuficiencia cardiaca en el pasado, si mejora los sintomas,
pero no ha demostrado reducir la mortalidad en la insuficiencia cardiaca. Este
hecho, junto a su potencial toxicidad, hace que la digoxina actualmente no
sea un medicamento de primera eleccién.

Farmacos frecuentemente utilizados en tratamiento
insuficiencia cardiaca (via oral)

Principio activo

Dosis

Periodicidad

Furosemida

1-4 mg/kg/dia

cada6,8,12024 h

Espironolactona

1-3 mg/kg/dia

cadal12o024h

Hidroclorotiazida

1-3 mg/kg/dia

cada12024h

Captopril 0,5-2 mg/kg/dia cada8h

Enalapril 0,1-0,5 mg/kg/dia cada12024h
Losartan 0,3-0,5 mg/kg/dia cada12024h
Propranolol 0,5-3 mg/kg/dia cada8,cada12024 h
Carvedilol 0,1-0,3 mg/kg/dia cada8o012h
Bisoprolol 1,25-10 mg/dia cada 12 o 24 horas
Digoxina 5-10 pg/kg/dia cada12ho?24h
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. QUE OTRAS MEDIDAS SE ADOPTAN EN UN PACIENTE
CON CC?

Los nifios con insuficiencia cardiaca tienen un gasto metabélico muy alto
y dificultad para ingerir las calorias necesarias para no sufrir malnutricion.
El cansancio con las tomas o la intolerancia digestiva por la hipomotilidad
intestinal secundaria a edema o hipoxia hacen necesario medidas de
soporte nutricional. Para poder alcanzar el aporte calérico necesario, lo
ideal es mantener la alimentacion via oral, aunque, en ocasiones, puede
ser necesaria la alimentacién por sonda nasogastrica o por gastrostomia.
Se recomienda lactancia materna vy, si fuera necesario, suplementar con
leches adaptadas de alto aporte calérico (1 Kcal/ml). Deben restringirse
los liquidos en la medida de lo posible, aumentando la relacién calérica
por unidad de volumen.

Los procesos infecciosos, sobre todo respiratorios, pueden descompensar
la insuficiencia cardiaca, por lo que, ademas del calendario vacunal
establecido, esta indicada la vacunacién frente a gripe. En menores de
2 afnos debe realizarse profilaxis frente al virus respiratorio sincitial con
palivizumab.

:(HAY QUE PAUTAR OXIGENOTERAPIA EN NINOS CON CC?

El oxigeno es un potente vasodilatador pulmonar y vasoconstrictor
sistémico y, aunque puede ser necesario administrarlo en alguna situacién,
hay que utilizarlo con cautela en nifios con cardiopatia congénita.

Cianosis: En general, las cardiopatias congénitas ciandticas
no precisan oxigenoterapia ya que la cianosis se debe a mezcla de
sangre desoxigenada con oxigenada y no mejora con la administracion
de oxigeno. En el caso particular del recién nacido con fisiologia de
ventriculo unico, el oxigeno al disminuir las resistencias pulmonares
puede incrementar el flujo pulmonar a expensas del flujo sistémico y
reducir el gasto cardiaco. Por ello, es importante ajustar el oxigeno para
una saturacion cutanea objetivo de 80-85%, que corresponde a un flujo
sanguineo adecuado en los sistemas pulmonar y sistémico con QP (flujo
pulmonar) /QS (flujo sistémico): 1/1.

Insuficiencia cardiaca: En el caso de nifios con fisiologia biventricular
y cortocircuito izquierda-derecha, la vasodilatacion pulmonar que provoca
el oxigeno puede aumentar el shunt y agravar la congestién pulmonar.

EN GENERAL, ; CUAL ES EL PRONOSTICO DE LAS
CARDIOPATIAS CONGENITAS?

Muchas cardiopatias leves se resuelven espontaneamente con el tiempo,
sin precisar tratamiento. La gran mayoria de cardiopatias congénitas
moderadas-graves que precisan tratamiento reciben una correccion
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completa, bien mediante cirugia cardiovascular o mediante cateterismo.
En general, si se corrige precozmente, el corazén queda reparado v,
aunque pueda quedar alguna lesion residual, no suele haber secuelas
limitantes para la vida.

Existen lesiones muy infrecuentes que no pueden ser corregidas y que
solo pueden ser paliadas, se trata de formas heterogéneas de cardiopatias
para las cuales la Unica via quirurgica posible es la univentricular (ver
capitulo 21). La via univentricular se basa en el principio de Fontan segun
el cual el retorno venoso sistémico, gracias a las presiones mas bajas en
el circuito pulmonar, se puede hacer circular a través de los pulmones
sin la ayuda de una bomba ventricular. Mediante cirugia se separan las
circulaciones sistémica y pulmonar y se realiza una conexién directa del
retorno venoso sistémico a la circulacién pulmonar. Se suele conseguir
en dos estadios: conexion de la vena cava superior a la arteria pulmonar
alrededor de los 4-6 meses de vida (cirugia de Glenn), para completar
posteriormente con conexién de la vena cava inferior al circuito pulmonar
alrededor de los 2-4 afos (cirugia de Fontan). La calidad de vida de
pacientes con paliacion univentricular es aceptablemente buena, aunque
a largo plazo pueden surgir complicaciones. Es frecuente que precisen
reintervenciones y, finalmente, pueden acabar precisando un trasplante
cardiaco y/o hepatico.

La supervivencia de los nifios con CC ha mejorado espectacularmente
gracias a los avances en su diagndstico y tratamiento. El objetivo del
pediatra y de todos los profesionales que atienden a estos nifios es
que disfruten de la mejor calidad de vida posible, que realicen todo el
ejercicio fisico que su patologia permita y que consigan una integracion

satisfactoria y plena en la sociedad.
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HISTORIA, EXPLORACION FiSICAY
AUSCULTACION CARDIACA: COMO
ORIENTAN AL DIAGNOSTICO

Maria del Mar Rodriguez Vazquez del Rey, Marta Martinez Carretero

INTRODUCCION

El soplo cardiaco es el motivo de consulta mas frecuente en cardiologia
pediatrica. La incidencia de una cardiopatia congénita estructural se
estima en aproximadamente el 1% del total de recién nacidos vivos.
Por otro lado, en la literatura queda recogido que hasta el 90% de nifios
presentara un soplo cardiaco audible en algun momento a lo largo de la
edad pediatrica. Una adecuada historia clinica y una exploracion fisica
general pormenorizada son imprescindibles para orientar al pediatra
hacia una posibilidad u otra.

HISTORIA CLINICA:
Es importante que queden registrados:

1. Antecedentes familiares: existencia entre los familiares de
miocardiopatias hereditarias, muerte subita o enfermedades asociadas
a cardiopatias congénitas como sindromes neuromusculares o sindromes
malformativos hereditarios (Sindrome de Marfan, Alagille, DiGeorge,
Turner, Velocardiofacial, etc.)

2. Antecedentes obstétricos y personales: Valorar la posible exposicion
materna a agentes teratdégenos, medicamentos o drogas, infecciones

(rubéola, CMV, parvovirus, etc.), diabetes gestacional o lupus. Ademas,
se debe registrar el estado del nifio al nacimiento, si present6 taquipnea o
cianosis, su peso y cual esta siendo su desarrollo pondoestatural hasta el
momento. También los procesos patoldgicos sufridos hasta el momento.

3. Historia actual: En el neonato y lactante con cardiopatia, los signos y
sintomas estan relacionados con dos situaciones especificas: insuficiencia
cardiaca congestiva o situacion de cianosis/hipoxemia (ver capitulo 2).

La alimentacion es el principal ejercicio fisico del neonato o lactante. Si
el paciente presenta dificultad en la alimentacién, puede ser un signo de
insuficiencia cardiaca. Es caracteristico que se prolonguen las tomas, con
paradas frecuentes por cansancio. No sdélo hay que preguntar si rechaza
el alimento o hace bien las tomas, sino también la cantidad que toma,
cuanto tiempo tarda o si presenta sintomas como sudoracién profusa o
taquipnea durante la misma.
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Ante un nifio escolar o adolescente, preguntar si se fatiga al esfuerzo
mas que sus companeros o si ha presentado crisis sincopales, palpitaciones
o dolor toracico con ejercicio fisico.

EXPLORACION FiSICA:

Una secuencia estandarizada evitara dejar sin explorar ninguno de los
aspectos que nos puedan definir la naturaleza del soplo. Se recomienda
seguir la secuencia clasica de exploracion: determinacion de signos
vitales, inspeccion, palpacién, percusién y auscultacion.

1. Determinacidén de signos vitales: frecuencia cardiaca y respiratoria.

FRECUENCIA | FRECUENCIA TA TA TA

EDAD CARDIACA | RESPIRATORIA | SISTOLICA [DIASTOLICA| MEDIA
4m 85-175 20-40 55-115 30-70 38-85
4-8m 85-175 25-35 60-120 35-75 43-90
8-12m 75-155 20-30 65-125 40-80 48-95
1-2a 70-150 20-30 70-125 40-90 50-101
2-4a 70-145 20-30 75-120 40-85 51-96
4-6a 70-135 18-28 80-120 45-80 56-93
6-9a 65-130 15-25 90-120 45-70 60-86
9-14a 60-120 13-23 95-135 50-75 65-95
>14a 55-110 10-20 100-140 50-75 66-96

TABLA 1. CONSTANTES VITALES EN PEDIATRIA

2. Inspeccién: Con el nifio en decubito supino y sin ropa, nos
fijaremos en su estado general (alegre, juguetdén con buen estado o,
por el contrario, irritable y sudoroso); en su fenotipo, descartando la
presencia de rasgos dismoérficos caracteristicos de determinados sindromes
asociados a cardiopatias (Down, Noonan, Williams, velocardiofacial,
Turner, mucopolisacaridosis, etc.).

Observar la respiracion, si es normal o presenta taquipnea, aleteo nasal,
tiraje, disnea, etc. Examinaremos la pared toracica; si existe abombamiento
de hemitérax izquierdo (por cardiomegalia en nifios con cortocircuitos
izquierda-derecha importantes) u otras anomalias como pectus excavatum,
térax en quilla, etc. Localizaremos el punto de maximo impulso cardiaco,
habitualmente en la unién del 4° espacio intercostal izquierdo con la
linea media clavicular. Estara desplazado en los casos de dextrocardia o
agrandamiento del ventriculo. En el cuello podriamos observar la presion
venosa yugular o el latido carotideo de la insuficiencia adrtica severa,
pero esto es muy complicado en lactantes y nifios pequefios.
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En la coloracion de piel y mucosas diferenciaremos cianosis central
de acrocianosis. La mejor forma es en la lengua, rica en vascularizacion
y libre de pigmentacién. En los nifios mayores la cianosis se acompafia
de acropaquias.

El edema periférico es excepcional como presentacion de la insuficiencia
cardiaca en la infancia.

Por ultimo, valoraremos el estado nutricional y la morfologia abdominal.
Se debe registrar el peso y la talla y compararlos con las graficas segun
edad y sexo.

3. Palpacién: Debemos palpar térax, abdomen, y pulsos periféricos.

-Térax: Si colocamos la mano extendida sobre el hemitérax izquierdo
podemos notar un corazon hiperdinamico (sobrecarga de volumen), un latido
sostenido (sobrecarga de presién), o un corazén quieto (miocardiopatias
o cardiopatias con bajo flujo pulmonar). El impulso cardiaco (latido de
la punta, visible en la mayoria de los nifios de 3-10 afios) puede estar
desplazado en los casos de crecimiento ventricular.

Los frémitos o thrill son vibraciones PALPABLES cuando los soplos
son muy intensos (a partir de grado 4/6). Son siempre PATOLOGICOS.
Segun la lesién variara su localizacion (BEI bajo en CIV, foco pulmonar
0 aortico en lesiones valvulares, que se palpan mejor con nifio inclinado
hacia delante, o hueco supraesternal o sobre cardtidas en estenosis
aortica).

-Abdomen: palpar el tamano y consistencia del higado y bazo, asi
como investigar la presencia de ascitis.

-Pulsos arteriales periféricos:

Caracteristicas Patologia asociada
- Ausente Coartacién de aorta, bajo gasto
+ Débil Coartacion de aorta, bajo gasto, estenosis adrtica severa...
++ Normal Nifio sano
+++ Aumentado Ductus permeable, insuficiencia adrtica, fistula arteriovenosa

TABLA 2. CALIDAD DE LOS PULSOS ARTERIALES

Pulso venoso: Mas que palparse, se ve. Refleja el aumento de presiones
para el llenado de la auricula derecha, bien por ICC, por pericarditis
severa o por lesiones tricuspideas.

4. Percusion:

La percusion del abdomen es muy util para determinar el tamano de
las visceras abdominales. El signo mas constante de la insuficiencia
cardiaca en la infancia es la hepatomegalia.
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5. Auscultacion cardiaca:

No solo se ausculta el corazén. También auscultar los pulmones para
evaluar la ventilacion. Es util auscultar cabeza, higado, espalda y epigastrio,
buscando malformaciones vasculares que originen un soplo.

La auscultacion se realiza con un fonendoscopio de calidad con doble
camara, una campana para los sonidos de baja frecuencia (o graves) y
una membrana o diafragma que filtrara estos sonidos de baja frecuencia
y dejara oir los de mas alta frecuencia (o agudos).

Estableceremos una rutina para que todos los
focos sean explorados (Figura 1): foco aértico
(borde derecho del esternén en 2° espacio
intercostal), foco pulmonar (borde izquierdo
del esterndn en 2° espacio intercostal), foco
tricuspideo (a la izquierda del esternén en su
parte inferior, en 52 articulacién condrocostal) y
foco mitral o apical (en la linea medioclavicular
Ficura 1. Focos DE AUSCULTACION izquierda, en el 5° espacio intercostal). Lo
CARDIACA primero a estudiar es la frecuencia cardiaca y
el ritmo. La arritmia sinusal respiratoria es un hallazgo fisioldgico en los
ninos, en la que durante la inspiracion aumenta la frecuencia cardiaca,
al llegar mas sangre al corazon, y durante la espiracion la frecuencia
disminuye. Después se identifican los ruidos normales del ciclo cardiaco,
para finalmente estudiar los fendmenos anormales.

5.1 Ruidos y fases del ciclo cardiaco:

_“‘ sisto]oq'] diastole |Dsist0]9q” diastole
(M |7 I

M g M e

FIGURA 2. FASES DEL cicLO CARDIACO. M: CIERRE DE VALVULA MITRAL. T: CIERRE DE VALVULA TRICUSPIDE. A: CIERRE
DE VALVULA AORTICA. P: CIERRE DE VALVULA PULMONAR.

El primer ruido (R1) representa el cierre de las valvulas mitral y
tricuspide (Figura 2). Marca el inicio de la sistole ventricular. Es de
frecuencia baja, con mayor intensidad en la punta cuando se ausculta
con el diafragma, donde se oye habitualmente como un sonido Unico. El
silencio entre R1 y R2 es la sistole ventricular.

El segundo ruido (R2) representa el cierre simultaneo de las valvulas
sigmoideas aodrtica y pulmonar y marca el final de la sistole y el inicio de la
diastole ventricular. Su tono es ligeramente mas agudo que R1 con mayor
intensidad en los focos de la base. Es mas fuerte cuanto mayor es la
presion en el vaso contra el que se cierra la valvula semilunar, por lo que
en el nifio sano es mas intenso el componente adrtico que el pulmonar.
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En nifilos y adultos jovenes puede percibirse normalmente desdoblado
al final de la inspiracion, pero cuando este desdoblamiento es amplio
y fijo es indicativo patologia, por sobrecarga de volumen del ventriculo
derecho o blogueo de rama derecha. Cuando el nifio no colabora con
las maniobras respiratorias se puede observar que el desdoblamiento de
R2 desaparece al pasarlo de posicidon supina a sentado.

En una persona con ritmo y frecuencia normal, el primero y segundo
ruidos seran inmediatamente distinguibles, por el intervalo de tiempo
mas corto entre R1 y R2. También R1 puede oirse casi simultaneamente
con la palpacion del choque del pulso carotideo, lo que puede ayudar
a identificar R1 y R2 en pacientes con frecuencias cardiacas elevadas
(recién nacido y lactante).

El tercer ruido (R3) se produce poco después del segundo ruido.
Se cree que se origina en las vibraciones de la pared ventricular que
resultan del impacto de la corriente de sangre que entra durante el llenado
ventricular rapido. Por su poca intensidad y tono bajo no se escucha
comunmente. Exige una busqueda meticulosa en apex, para lo cual se
utiliza la campana. En nifios y jovenes se ausculta con cierta frecuencia
y suele desaparecer después de los 25 afos. Si aparece en edades mas
tardias es patoldgico, por ventriculos dilatados y poco distensibles. Se
origina asi un ritmo en tres tiempos, que unido a taquicardia dara un
ritmo de galope.

El cuarto ruido (R4), de baja frecuencia, es siempre patoldgico e
implica disfuncion diastolica ventricular. Se produce por la contraccion
auricular al final de la diastole.

Anomalias de los tonos cardiacos:

-Desdoblamiento marcado del 1er tono: Anomalia de Ebstein

-Desdoblamiento fijo del 2° tono: CIA, bloqueo rama derecha.

-2° tono unico: HT pulmonar, atresia valvula sigmoidea, TGA.

-2° tono fuerte: HT Pulmonar o HTA

5.2 Oftros ruidos: chasquidos y soplos

5.2.1 Chasquidos o clicks: su presencia implica siempre patologia.

* Click protosistoélico de eyeccion o apertura. Sonido sistélico precoz
de alta frecuencia y minima duracion que sigue al 1° tono. Se escucha en
las estenosis de las valvulas semilunares o en la dilatacién de los grandes
vasos, como en la hipertension pulmonar o la Tetralogia de Fallot. Solo
se ausculta si la valvula semilunar estendtica tiene todavia elasticidad
(estenosis leves 0 moderadas), en las estenosis severas no se escucha.
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* Click mesosistdlico, audible en apex, en el prolapso mitral generalmente
seguido de un soplo telesistolico.

» Chasquidos diastélicos de apertura. Después del 2° tono inmediatamente
antes de comenzar el llenado ventricular, en las estenosis mitral y tricuspide.

5.2.2 Soplos: Ruidos producidos por flujo turbulento en el corazén y los
vasos sanguineos y/o vibraciones de estructuras cardiacas. Para definirlos
bien hemos de referirnos a todas sus caracteristicas:

1. Fase del ciclo cardiaco en el que ocurren (Figura 3): sistdlico, diastdlico,
sistodiastdlico o continuo. Los soplos sistélicos pueden ser organicos o
funcionales. Los soplos diastélicos son SIEMPRE PATOLOGICOS.

2. Duraciéndentrode la ~ —|A—jomesie [, i N [l
fase del ciclo cardiaco en = 5 S
que sucede el soplo; este _|.A.{_ —H——A—[-—'

MT Al mT AT uT

puede ser precoz (proto-),
medio (meso-), tardio (tele- | A _|;A.-L_|-
), u ocupar todo (holo- o MT  AF
pansistolico). e e _h

3. Morfologia o forma uT  aF MT AP

en que un soplo pasa de la intensidad minima a la maxima o viceversa...

-Eyectivo (Figura 4): Tipico de la estenosis de valvulas sigmoideas,
audible en la base. Empiezan algo después del primer tono
(en fase de contraccion isovolumétrica no sale sangre,
pues no se ha abierto aun la valvula). La morfologia es
“in crescendo-decrescendo”, romboidal o en diamante: el
sonido es creciente hasta alcanzar su intensidad maxima
y después decrece progresivamente hasta desaparecer (Ia  Ficura 4. Sorio
forma del sonido traduce el flujo de la sangre a través de la  evEcvo
valvula estendtica).

-De regurgitacion o pansistélico (Figura 5): Se asocian con tres situaciones:
comunicacion interventricular (CIV), insuficiencia mitral (IM) e insuficiencia
tricuspidea (IT).

A diferencia de los eyectivos, el soplo regurgitante
COMIENZA CON EL PRIMER RUIDO (sin separacién
entre el primer ruido y el inicio del soplo porque justo
con el primer ruido empieza el flujo que causa el sonido,
entre VI 'y VD en la CIV o entre ventriculo y auricula en
la regurgitacion AV) y, habitualmente, el soplo se mantiene toda la sistole
(PANSISTOLICOS de intensidad constante o de forma rectangular) porque
la diferencia de presién entre VI y VD o entre ventriculos y auriculas (IM
o IT) se mantiene toda la sistole. Son soplos de ALTA FRECUENCIA.

Ficura 5. SorLo
PANSISTOLICO
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-In decrescendo (Figura 6): Tipico soplo diastélico de regurgitacion de
valvula sigmoidea.

El flujo (y el soplo) va disminuyendo conforme se van
igualando las presiones entre grande arteria y ventriculo.

4. Intensidad sonora: se graduan del 1 al 6 utilizando £_ .. 6 sorom
la clasificacién de Levine (1933) (Tabla 3) DECRESCENDO

Tabla 3. Clasificacién de los soplos segun su intensidad

Grado 1 |Muy débil. Dificimente audible.

Grado 2 |Débil. Audible sdlo en silencio.

Grado 3 |[Moderado. Claramente audible.

Grado 4 |Intenso. Se asocia a thrill.

Grado 5 |Muy intenso; thrill palpable. Se oye con el estetoscopio parcialmente apoyado.
Grado 6 |De intensidad maxima. Thrill palpable, se oye sin el estetoscopio.

5. Frecuencia: Alta/agudo, frecuencia media, baja/grave.

6. Cualidad o timbre: Se asocia a una cualidad conocida de otro sonido.
Puede ser vibratorio o musical, rudo, soplante o aspirativo, en maquinaria...

7. Localizacion: es el foco o sitio donde es escuchado con mayor
intensidad y de forma mas nitida, lo que permite deducir el aparato valvular
o la camara que lo produce.

8. Irradiacion:

Aunque el soplo tenga un punto de
maxima intensidad de auscultacion, se
puede escuchar también en otras areas,
donde el soplo se propaga, de acuerdo con
la direccion del flujo de la sangre (Figura?).
Asi los fendbmenos adrticos se irradiaran
al cuello, los pulmonares hacia ambos
campos pulmonares, los tricuspideos a area
i, 7 IRRADIACION DE LOS SOPLOS SEGUN subxifoidea y borde esternal derecho bajo
FoCo y los mitrales hacia axila izquierda. Los
soplos vasculares como coartacion aortica y ductus arterioso persistente
se irradian a espalda. Es caracteristica la escasa irradiacion del soplo
inocente.

9. Efecto de la respiracion. Los soplos originados en el lado derecho del
corazon se modifican con la respiraciéon, aumentando con la inspiracion.

10. Maniobras: algunas maniobras simples que se pueden efectuar
durante la auscultacion cardiaca pueden afectar las caracteristicas de
los soplos; por ejemplo, cambio en la posicion del cuerpo, maniobras
de Valsalva, etc. Es importante recordar que todos los soplos, tanto
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los patolégicos como los inocentes, se intensifican con los estados
hiperdinamicos (ansiedad, fiebre...).

SOPLOS INOCENTES

Se prefiere la denominacién de SOPLO INOCENTE (Evans, 1947) pues deja
claro la ausencia de patologia. Dada su frecuencia, es fundamental que el pediatra
los conozca y pueda identificarlos, y diferenciarlos de los soplos patologicos.
Sus caracteristicas son (Tabla 4):

-No se acompafian de sintomas de enfermedad cardiovascular.

-Siempre con ruidos cardiacos normales.

-No se acompafian de chasquidos.

-Son sistdlicos o continuos, nunca exclusivamente diastélicos.

-Son de corta duracidn, nunca holosistdlicos. R1 se identificara claramente.
-Intensidad entre grados 1y 3, por tanto, no presentan frémito.

-La mayoria de ellos, igual que los soplos organicos, aumentan de intensidad
con la presencia de fiebre, anemia o un gasto cardiaco elevado.

-Tienen una localizaciéon definida con escasa irradiacion.

-Cambian de intensidad al cambiar la posicidn del paciente.

-Se acompafian de ECG y radiografia de tdrax normal, aunque la eficacia de
la realizacién de dichas pruebas es escasa.

TaBLA 4. CARACTERISTICAS DEL SOPLO INOCENTE

Soplo vibratorio de Still: Es el soplo funcional mas frecuente en los
nifios (75-85% de nifios en edad escolar). Puede auscultarse a cualquier
edad, desde la lactancia a la adolescencia, pero es mas frecuente entre
los 2 y los 6 afios. Es un soplo de frecuencia media, se ausculta mejor
con la membrana apoyando el fonendo (sin apretar) en la piel del nifio.
Es de intensidad moderada (grado 2-3/6), confinado a la primera mitad de
la sistole y con maxima auscultacion en borde esternal izquierdo y apex.
Se oye mejor en decubito y a menudo disminuye de intensidad y cambia
de tono con los cambios posturales. Lo mas caracteristico del soplo de
Still es su tonalidad musical o vibratoria. Su etiologia no se conoce con
seguridad. El diagnéstico diferencial se hace con soplos de comunicacién
interventricular (CIV), estenosis subadrtica y miocardiopatia hipertrofica,
que suelen ser mas rudos y asociar frémito.

Soplo sistélico pulmonar de Fogel: Audible en el 90% de nifios de 8 a
14 anos. Es un soplo eyectivo, romboidal, con pico de maxima intensidad
en el principio o mitad de la sistole. Es de baja intensidad (grado 1-2/6)
y se ausculta en el foco pulmonar. Se oye mejor en decubito supino y en
espiracion profunda, disminuyendo de intensidad en sedestacion o si el
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nino mantiene el aire al final de la inspiracion. Puede ser particularmente
intenso en nifios delgados, con pectus excavatum o cifoescoliosis, por
la proximidad que se da entre el tracto de salida del ventriculo derecho
y la pared costal anterior.

Soplo de estenosis de ramas pulmonares del neonato: Frecuente en
neonatos y lactantes hasta los 6 meses de edad, causado por turbulencias

producidas por el tamafio relativamente pequefo o angulaciones de las
ramas pulmonares. Es un soplo eyectivo, de intensidad baja (grado 1-2/6)
y frecuencia media-alta, que se inicia al principio o en la mitad de la
sistole y que se extiende hasta el segundo ruido y a veces lo sobrepasa.
Una caracteristica importante es su irradiacion a ambos hemitérax,
axilas y espalda, donde puede oirse mejor que en el area precordial. Si
permanece mas alla de los 6 meses de vida se debe investigar estenosis
estructurales de las ramas pulmonares, que aparecen en el sindrome de
rubéola congénita o en sindromes de Williams y de Alagille.

Soplo sistdlico supraclavicular o braquiocefalico: Se ausculta a
cualquier edad. Es un soplo eyectivo, romboidal, de maxima intensidad en

zona supraclavicular, que irradia al cuello. Suele oirse con menor fuerza
en la parte superior del térax. Tiene un tono medio-bajo y ocupa la primera
mitad o dos tercios de la sistole. Se ausculta tanto con el paciente en
decubito como en sedestacion, pero varia con la hiperextension de los
hombros. Disminuye o desaparece al extenderlos, llevando los codos
hacia la espalda. Se cree que se produce en el origen de los troncos
supraaorticos desde la aorta.

Zumbido venoso: Es un soplo continuo con mayor intensidad en
diastole, que se ausculta con el nifio entre los 3 y 10 afios. Se oye en
sedestacién, colocando el fonendoscopio en la parte anterior e inferior del
cuello, delante del musculo esternocleidomastoideo, aunque a menudo
se extiende a la zona infraclavicular en la pared toracica anterior. Mas
intenso en el lado derecho que en el izquierdo. Disminuye o desaparece
con la compresion suave de las venas del cuello o al girar la cabeza del
nifio hacia el lado en el que estamos auscultando el soplo. Se cree que
se origina por turbulencias creadas en la confluencia de las venas yugular
interna y subclavia con la vena cava superior.

Conociendo las caracteristicas de estos soplos inocentes, el pediatra
sera capaz de distinguirlos en la gran mayoria de las ocasiones, y si cumplen
el resto de los criterios de la exploracion fisica normal no sera preciso
que el nifio sea derivado para estudio con mas pruebas complementarias
innecesarias, que no van a hacer mas que confirmar lo que el pediatra
ya sabe. En cambio, siempre que no tenga la certeza de que aquello que
esta escuchando es inocente sera derivado para estudio al especialista.
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Es igualmente importante explicar y transmitir a los padres qué es un
soplo inocente y la ausencia de significacion patoldgica, para tranquilizarlos.
Esta cuestion se convierte en muchas ocasiones el proceso mas dificil

de toda la consulta.

SOPLOS PATOLOGICOS

Sistolico Eyectivo De regurgitacion
Diastolico In decrescendo  |Retumbo
Sistodiastélico |Soplo sistdlico + diastélico (diente de sierra)
Continuo Comienza en sistole y acaba en diastole

TABLA 5. SOPLOS SEGUN FASE DEL CICLO CARDIACO

1.Soplos sistélicos:

A. Soplos sistélicos por obstruccion a la eyeccidn ventricular: Se
originan en el tracto de salida de los ventriculos, tienen un CRESCENDO-
DECRESCENDO o romboidal. A mayor grado de obstruccién, mas se
retrasa el pico de mayor intensidad o acmé (estenosis leve con acmé
protosistolico, estenosis moderada con acmé mesosistdlico, y estenosis
severa con acmé telesistélico).

A.1. Valvulares: son de baja frecuencia y se preceden de un chasquido
Si no son severas:

-Soplo sistélico de eyeccion pulmonar: Se localiza en foco pulmonar
y se irradia a ambos campos pulmonares, al igual que en la estenosis
supravalvular. Si la estenosis es leve o moderada se precede de chasquido
movil con la respiracién (aumenta en espiracion) y se acompafa de
retraso o disminucion del 2P.

Un soplo funcional porque no existe obstruccién anatdmica es el soplo
de eyeccion por hiperaflujo en la valvula pulmonar (CIA o drenaje venoso
parcial anédmalo) porque, aunque la valvula pulmonar es normal, hay una
obstruccion RELATIVA por la gran cantidad de flujo que pasa a su través.

-Soplo sistélico de eyeccion adrtica: Localizado en foco aértico (en el
apex en el RN y lactante), irradiado al cuello, precedido de chasquido
fijo en el apex (si no es severa).

A.2 Subvalvulares: Pueden ser de alta o baja frecuencia y no se
preceden de chasquido.

-De alta frecuencia si la obstruccién es dinamica, como el soplo de
la tetralogia de Fallot, por obstruccién del infundibulo pulmonar o en la
estenosis subadrtica dinamica.

-De baja frecuencia si la obstruccién es anatémica, p. ej. obstruccién
del VD (VD bicameral), o del VI: membrana subadrtica.
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Si la estenosis es subpulmonar, el foco de maxima auscultaciéon es
en el 3¢ — 4° espacio, es mas dificil que se irradie a campos pulmonares
(Ej. Fallot).

A.3 Supravalvulares: BAJA frecuencia: estenosis de tronco y ramas
pulmonares y estenosis aértica supravalvular. Los soplos vasculares mas
distales (ramas pulmonares o coartacion de aorta) son de frecuencia alta.

A.4 Mixtos. Ej: Fallot con EP valvular e infundibular.

B.- Soplos sistélicos de requrgitacion:

Descritos previamente, estos soplos se asocian con tres patologias:
comunicacion interventricular (CIV), insuficiencia mitral (IM) e insuficiencia
tricuspidea (IT). Suelen ser pansistélicos, y son soplos de ALTA
FRECUENCIA. En el caso de prolapso mitral puede ser meso o telesistolico.

En la CIV el soplo puede tener varias formas. Rudo o de baja frecuencia
(CIV del septo membranoso o subadrtica, salvo que esté cerrandose con
matiz de alta frecuencia). Mas suave de alta frecuencia (CIV muscular,
protomesosistolicos, ya que al final de la sistole el defecto se angosta y
desaparecen flujo y sonido). Mas corto, hasta desaparecer (en el curso
de una HT pulmonar en el que el soplo se acorta y el 2° tono se hace
muy intenso, o también cuando una CIV se va cerrando, en cuyo caso
el 2° tono es normal).

2. Soplos diastolicos:

-De baja frecuencia: Cuando se producen por obstruccion de la mitral
o tricuspide, o bien por hiperaflujo mitral, (CIV; Ductus) o tricuspideo
(CIA, drenaje venoso pulmonar anémalo). En la estenosis mitral puede
existir un chasquido de apertura precediendo al soplo.

-De alta frecuencia y en decrescendo: Se deben a regurgitacion pulmonar
o adrtica. Comienzan inmediatamente después del 2P o 2A, a diferencia
de los de baja frecuencia que empiezan mas tarde, en la fase de llenado
ventricular.

3. Soplos continuos:
Se origina en estructuras que permiten un gradiente de presion y por

tanto un flujo tanto durante la sistole como durante la diastole. Prototipo:
La persistencia del ductus arterioso que suele dar un soplo suave de alta
frecuencia cuando es pequefo, o un soplo rudo, tipico, en maquinaria,
con “ruidos de remolino” (choque del chorro).

Algunos soplos continuos, se deben también a circulacion colateral
bronquial o ser el resultado de una fistula quirurgica, siempre de alta
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frecuencia. También en casos de Fistulas A-V sistémicas tipo cerebral
o hepatico...
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ECOCARDIOGRAFIA Y DOPPLER EN
PEDIATRIA

Fernando Rueda Nuriez, Alejandro Rasines Rodriguez

Este capitulo se centra en conocer una de las herramientas basicas
en la evaluacién cardiolégica del paciente. Tras el fonendoscopio y el
electrocardiograma (ECG), la siguiente herramienta mas empleada es
el ecografo. Su uso en cardiologia esta ampliamente extendido por ser
una herramienta accesible, que se puede realizar a pie de cama y puede
aportar mucha informacion valiosa sobre la situacién clinica del paciente,
sin practicamente riesgos para el mismo. Tanto es asi que su uso no
es patrimonio exclusivo de los cardiélogos infantiles. Neonatdlogos,
intensivistas o anestesistas son algunos ejemplos de profesionales de
otras areas que la integran en su practica clinica diaria.

Su dominio completo conlleva tiempo de estudio y practica. En este
texto no se pretende aportar conocimientos profundos para poder ser
ecocardiografista, sino que sirva como una primera toma de contacto,
aportando a un “no experto” nociones basicas para perderle el miedo al
ecografo y a la informacidon que nos puede aportar.

INTRODUCCION

Preparacion

En primer lugar, es importante aclarar un par de puntos en cuanto
a la preparacion del paciente y del operador previa a la realizacion de
esta prueba.

Lo habitual es colocar al paciente en decubito supino puro. No obstante,
puede ser preferible cambiar la posicion para optimizar la calidad de las
imagenes obtenidas (adolescentes o sobrepeso). Colocar al paciente
en decubito lateral izquierdo puede ayudar, sobre todo en pacientes
mayores, cuando realicemos los planos apicales y paraesternales (ver
mas adelante). El operador se podra colocar a cualquier lado del paciente,
segun la preferencia de este o la costumbre del centro.

Recomendaciones generales

La colaboracion del paciente es crucial para obtener un estudio valorable.
Esto tiene especial relevancia en los pacientes mas pequefos. Aunque
no es una prueba invasiva, debemos aproximarnos a los pacientes con
cautela, respetando los tiempos que necesite el paciente y permitiendo que
un progenitor esté con ellos. Dejarles tocar la sonda y el gel para que lo
exploren puede ayudar a que se sientan mas confiados. Asimismo, tener
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accesibles dibujos animados, canciones o juguetes adaptados a su edad
son trucos muy utiles. Otros detalles que nos pueden ayudar es tener el
gel calentado y no apretar demasiado con la sonda durante el estudio.

Eleccién de sonda

Es frecuente que tengamos a nuestra disposicion mas de una sonda
diferente para realizar la prueba. Como nociones sencillas que nos ayuden
a tomar la decisién debemos saber que las sondas se categorizan por la
frecuencia en Hertzios (Hz) de los ultrasonidos que emiten. Estas ondas
chocan con los tejidos y devuelven una sefal que el equipo procesa para
dar una imagen. Con frecuencias altas se obtiene mejor resolucion espacial
pero menor penetracion en los tejidos, mientras que con frecuencias mas
bajas se obtiene peor resolucion espacial pero la penetracién es mayor.

Por lo tanto:
Nifio pequeiio (lactante) -~ sonda de alta frecuencia (habitualmente 8-10 Hz)
Nifio mayor — sonda de baja frecuencia (habitualmente 5 Hz)

* Esto es una regla general, que puede variar segun las condiciones
del paciente y el tipo de estudio que se vaya a realizar. Por ejemplo, para
visualizar las coronarias, aunque sea un nifio mayor, puede ser preciso
emplear una sonda de alta frecuencia para ganar una mejor definiciéon
en estructuras pequenas.

Optimizacién de la imagen

Si se interpone aire entre la sonda y las estructuras estudiadas
obtendremos artefactos en la imagen. Por eso es fundamental emplear
un gel sobre la sonda. No obstante, si el paciente tiene un proceso
respiratorio intercurrente, se puede dificultar el estudio. En estos casos
puede ser util cambiarlos de posicion (decubito lateral izquierdo) o pedirle
que aguante la respiracion durante unos segundos si el paciente colabora.

Por otro lado, hay varias herramientas en el ecégrafo para mejorar la
calidad de la imagen. Colocar el foco en la zona de estudio, acotar el ancho
del sector y ajustar la profundidad de la imagen son maniobras sencillas
pero necesarias para un estudio adecuado (dependiendo del modelo
de ecografo, los botones que controlan estas herramientas tendran un
aspecto diferente, pero nombres similares). Ademas, todos los aparatos
disponen de un botdén de autoajuste que configuran otros parametros
para optimizar la imagen obtenida.

Movimientos basicos de la sonda
Antes de comenzar con los planos basicos, es importante conocer los
movimientos basicos de la sonda:

a) Desplazamiento: movilizar la sonda sobre la piel del nifio.
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b) Rotacién: mover la sonda sobre un eje imaginario que la atraviesa
longitudinalmente. Se puede realizar en sentido horario o antihorario.

c) Basculacion: mover la sonda sobre un eje imaginario que atraviesa
longitudinalmente la parte de la sonda que esta en contacto con la piel.
La posicion neutra es aquella en que la sonda se situa perpendicular
con respecto a la piel. Se puede realizar basculacion cefalica o caudal,
segun dirijamos el haz de ultrasonidos hacia la cabeza o hacia los pies,
respectivamente. Al bascular hacia craneal veremos estructuras mas
anteriores, mientras que, si basculamos hacia los pies, veremos estructuras
mas posteriores.

d) Angulacioén: es el movimiento perpendicular al de basculacion.

Para entender dénde hay que colocar la sonda para sacar los planos
habituales es importante saber que el corazén no esta vertical en el térax,
sino mas bien “tumbado” sobre el diafragma, quedando las auriculas
posteriores (la auricula izquierda es lo mas posterior) y los ventriculos
anteriores (lo mas anterior es la salida de la pulmonar).

Por lo tanto, las estructuras que veremos quedan ordenadas de posterior
a anterior de la siguiente manera:

Venas pulmonares, auriculas y tabique interauricular, valvulas AV,
ventriculos y salida de ambos ventriculos.

PLANOS ECOCARDIOGRAFICOS BASICOS

Los 4 planos basicos deben ser estudiados de forma rutinaria en toda
ecocardiografia. Se deben visualizar las estructuras cardiovasculares
desde distintos planos y angulos, para obtener informacion anatémica y
funcional mas exacta, ademas de minimizar los posibles artefactos del
estudio (por ejemplo, sombras o estructuras superpuestas).

No existe un orden establecido para la realizacion del estudio, pero
nuestra recomendacion es tener una rutina. En neonatos y lactantes es
preferible dejar para el final los planos subcostal y supraesternal, ya que
les puede incomodar, lo que dificulta la realizacion del estudio.

Para explicar las principales caracteristicas de los planos basicos
seguiremos la siguiente dinamica:

- Posicién de la sonda. Para describir la posicién de la muesca de la
sonda, imaginamos que tenemos un reloj entre la sonda y el paciente,
colocando las 12 en la cabeza del nifio y las 6 en los pies. Describiremos
la posicion de la muesca de la sonda segun la hora que marque en este
reloj virtual.

- Estructuras visibles. Revisar las figuras referenciadas en el texto.
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1. Plano subcostal

Ademas de obtener un plano largo y otro corto, aqui se valora el situs.

Posicion de la sonda:

Sonda inmediatamente por debajo del apéndice xifoides, en posicion
neutra (perpendicular al plano de la camilla), con la muesca del transductor
orientada hacia la izquierda del nifio (“a las 3”).

Partiendo de esta posicion se va realizando basculaciéon cefalica, e
iremos visualizando progresivamente las posiciones posterior, media
y anterior. Nos referimos con estas indicaciones al eje largo del plano
subcostal (figura 1 y 2). El eje corto se obtiene realizando una rotacion
horaria de 90° (“muesca a las 6”) (figura 3).

FIGURA 1. POSICION DE LA SONDA EN PLANO SUBCOSTAL. DESDE LA POSICION NEUTRA, SE
BASCULA HACIA LA CABEZA (IMAGEN DE LA DERECHA)

Estructuras visibles:

- El eje largo permite una buena visualizacién del septo interauricular
y del tabique interventricular (figura 2). También es un buen plano para
valorar la presencia de derrame pericardico.

- Sobre todo en menores de 1 afio, permite también evaluar ambos
tractos de salida ventriculares.

FIGURA 2. |zQUIERDA: SUBCOSTAL EJE LARGO DONDE SE VISUALIZA EL TABIQUE INTERAURICULAR. DERECHA: SUBCOSTAL
EJE LARGO MAS ANTERIOR (SONDA BASCULANDO HACIA LA CABEZA). SALIDA DEL VI (IMAGEN DE LA DERECHA). AD: AURI-
CULA DERECHA; Al: AURICULA 1ZQUIERDA; V/I: VENTRICULO IZQUIERDO. AO. AORTA
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- El eje corto permite objetivar la entrada de las venas cavas superior
e inferior en la auricula derecha, asi como el tabique interauricular. Si se
orienta la sonda ligeramente a la izquierda del paciente se podra ver la
aorta descendente y abdominal (figura 3)

FIGURA 3. PLANO SUBCOSTAL EJE CORTO. IZQUIERDA: SE VISUALIZA AMBAS CAVAS LLEGANDO A LA AURICULA DERECHA Y
“CONECTADAS” POR EL TABIQUE INTERAURICULAR (DENTRO DEL RECUADRO). DERECHA: SE VISUALIZA LA AORTA DESCEN-
DENTE (COLOR R0JO). AD: AURICULA DERECHA.

**Determinacion del situs visceral.

- El estudio ecocardiografico se suele
comenzar con la determinacién del situs
visceral, que se obtiene mediante el eje largo
del plano subcostal.

- El término situs visceral se refiere a la
disposicion de las visceras toracoabdominales
con respecto a la linea media. En el situs
solitus (normal), se identifican el higado a la
derecha, el bazo y el estbmago a la izquierda;
el apex cardiaco en el hemitérax izquierdo """ " ™ (12UIERDA DEL PAGIENTE).
(levocardia) Yy dlrlgldo hacia la iZQUierda VENA CAVA INFERIOR MARCADA CON CRUZ
(levoapex); ademas deben visualizarse la vena  (PERECHA DEL PACIENTE).
cava inferior y la arteria aorta descendente,
encontrandose esta ultima en posicion posterior-izquierda en relacion
con la vena cava (figura 4).

- La importancia de la determinacion del situs visceral radica en que
la presencia de un situs distinto al solitus incrementa la probabilidad de
padecer una cardiopatia congénita, que es en muchos casos grave.

Proponemos el siguiente esquema, orientativo y muy simplificado,
para identificar el situs solitus:
Colocar la sonda en posicion neutra (“muesca a las 3”) totalmente

perpendicular al plano del paciente. Deberiamos poder visualizar la aorta
posterior e izquierda y la cava mas anterior y derecha. Si basculamos un

FIGURA 4. SiTus SOLITUS. AORTA MARCADA

49



Cardiologia pediatrica para residentes de pediatria

poco hacia cefalico veremos el higado a la derecha del paciente (parte
izquierda de la imagen). Esto es situs solitus. Cualquier otra variante
debe ser valorada por un cardiélogo infantil.

Ademas, mediante un plano subcostal eje largo, observamos el
apex cardiaco situado en el hemitérax izquierdo (levocardia) y dirigido
hacia la izquierda (levoapex). Dirigiendo el haz de ultrasonidos hacia el
hemiabdomen derecho, observamos el diafragma y el higado. Dirigiendo
el haz de ultrasonidos hacia el hemiabdomen izquierdo, observamos el
diafragma y el estdmago. La imagen diafragmatica es menos nitida debido
al aire contenido en la burbuja gastrica.

2. Plano apical

Posicién de la sonda:

Situarla ligeramente por debajo y lateral
a la mamila izquierda, con la muesca del
transductor orientada hacia la izquierda del
nifo, realizando ligeros movimientos de
rotacion antihoraria y basculacion cefalica
(figura 5).

*Truco: para colocar bien verticalizado

, FiGura 5. POSICION DE LA SONDA PARA

el corazon en la pantalla, desplazar la  ogrever 21 pLANG APICAL.
sonda desde debajo de la mamila hacia la
axila, dibujando una “sonrisa” hasta conseguirlo. Ademas, la palpacion del
latido de la punta del corazén identifica el punto ideal de posicionamiento

de la sonda.

Estructuras visibles:

Obtendremos una imagen con
las auriculas, los ventriculos y
las valvulas auriculoventriculares
(plano apical 4 camaras) (figura 6).
Realizando basculacion cefalica
se dejan de visualizar las valvulas
auriculoventriculares y se obtiene en
imagen el tracto de salida ventricular
izquierdo (plano apical 5 camaras).
Continuando con la basculacién
anterior (en neonatos, lactantes y nifios

FiGura 6. PLANO APICAL (4 cAMARAS). AD: Au-
. RICULA DERECHA; Al: AURICULA 1zQUIERDA; VD:
pequefios), se puede valorar también venrricuLo perecHo; VI: VENTRICULO 1ZQUIERDO

el tracto de salida ventricular derecho

50



Cardiologia pediatrica para residentes de pediatria

(algunos lo llaman plano apical 6 camaras siguiendo la misma logica). Al
realizar basculacién posterior observamos el seno coronario.

Tanto el plano apical 4 camaras como el 5 camaras se pueden
realizar con el apex orientado hacia la parte superior o inferior de la
pantalla. Ambas son igual de correctas y depende de cada hospital. El
plano apical 4 camaras permite evaluar anatéomica y funcionalmente las
valvulas auriculoventriculares, estudiar el tabique interventricular y valorar
cualitativamente el tamano de las 4 cavidades, asi como la contractilidad
(funcion sistdlica). Mediante el plano apical 5 camaras se evalua el tracto
de salida ventricular izquierdo, empleando Doppler y Doppler-Color (ver
mas adelante).

3. Plano paraesternal
Posicion de la sonda:

Para obtener el eje largo, la situaremos a nivel del 2°-3°" espacio
intercostal izquierdo (en neonatos seria en 3°-4° espacio), ligeramente
separado del esterndn, con la muesca del transductor orientada hacia
la derecha del nifio (“hacia las 9”), realizando ligeros movimientos de
rotacion horaria y basculacién cefalica (figura 7, izquierda).

FIGURA 7. POSICION DE LA SONDA PARA REALIZAR PLANOS PARAESTERNALES. A LA IZQUIERDA, PARAESTERNAL LARGO; A
LA DERECHA, PARAESTERNAL CORTO (MUESCA HACIA EL HOMBRO IZQUIERD_[O DEL PACIENTE)

Para obtener el eje corto debemos realizar, partiendo de la posicion
anterior, una rotacién horaria de 90-120° (“hacia las 2”) (figura 7, derecha).

Estructuras visibles:

El plano paraesternal eje largo permite medir las dimensiones
ventriculares y de la auricula izquierda, cuantificar la funcién sistélica del
ventriculo izquierdo, y evaluar anatéomica y funcionalmente las valvulas
aortica y mitral.
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Variantes del plano paraesternal eje largo:

Podemos visualizar la valvula pulmonar (basculando hacia el hombro
izquierdo) o la valvula tricuspide (basculando hacia la cadera derecha)
(figuras 8 Ay B).

Ficura 8A. ESQUEMA DE LAS
VARIACIONES DEL PARAESTER-
NAL LARGO

FIGURA 8B. PARAESTERNAL LARGO. Al: AURICULA 1ZQUIERDA; VI:
VENTRICULO 1ZQUIERDO; A0: AORTA

Mediante el plano paraesternal eje corto podemos
valorar los tractos de entrada y salida del ventriculo
derecho; la arteria pulmonar principal, el origen y
la zona proximal de ambas ramas; la integridad de
la porcién membranosa del tabique interventricular;
la existencia del ductus arterioso; la anatomia de

la valvula aértica y el origen y el trayecto proximal  Fgura 9. Esquema pe Las

de las arterias coronarias (figura 9 y 10). VARIACIONES DEL PARAESTER-
NAL CORTO.

FiGURA 10. PARAESTERNAL EJE CORTO. LAS IMAGENES IZQUIERDAS SON AL NIVEL DE LA VALVULA AORTICA. IZQUIERDA: EN
SISTOLE (VALVULA ABIERTA). CENTRAL: EN DIASTOLE (VALVULA CERRADA). LA IMAGEN DERECHA ES A NIVEL DE LA VALVULA
MITRAL (BASCULANDO HACIA LOS PIES DESDE LA POSICION PREVIA). Al: AURICULA IZQUIERDA; AD: AURICULA DERECHA;
VD: VENTRICULO DERECHO
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Medicion de las dimensiones ventriculares:

Se miden en plano paraesternal
eje largo. Para obtener un adecuado
plano debemos visualizar de
forma simultanea las valvulas
mitral y adrtica, posicionando
el tabique interventricular y la
arteria aorta ascendente lo mas
horizontal posible en la pantalla.
Seleccionamos entonces el modo
M, haciendo que la linea punteada
de referencia “atraviese” de

FIGURA 11. PARAESTERNAL LARGO, MODO M. VD: VENTRI- . .
cuLo DERECHO; SIV: SEPTO INTERVENTRICULAR; VI: venTri-  fOrma perpen dicular el tabi que

cULO 1zQUIERDO; PPVI: PARED POSTERIOR DEL VI; VTD: interventricula r, e inclu yen do la

VOLUMEN TELEDIASTOLICO; VTS: VOLUMEN TELESISTOLICO. , . ;
parte mas distal de la valvula

mitral. Este modo, realiza “un corte” a lo largo de un haz de ultrasonidos
permitiéndonos ver como se comporta esa linea a lo largo del tiempo. De
este modo veremos, de anterior a posterior: ventriculo derecho » tabique
interventricular » ventriculo izquierdo » pared posterior del ventriculo
izquierdo (figura 11).

Las medidas se toman al final de la diastole (telediastole), que en el
registro ECG simultaneo coincide con la onda Q. Para evitar imprecisiones,
es importante excluir los musculos papilares y el pericardio al tomar los
valores. Si anadimos la medicién del VI en telesistole podremos estimar
una fraccion de eyeccioén (funcion sistolica, contraccion) segun la formula:

(VTD - VTS) / VTD X 100

4. Plano supraesternal

Posicién de la sonda:

Colocamos inicialmente la sonda en
el hueco supraesternal, con la muesca
del transductor orientada hacia la
cabeza del nifio (“hacia las 12”).

Para obtener el eje largo, realizamos
ligera rotacion horaria (“hacia la oreja
izquierda”), y ligeros movimientos de
basculacion caudal y angulacidon hacia

. FiGura 12. POSICION DE LA SONDA PARA OBTENER
la cadera derecha (flg ura 1 2). EL PLANO SUPRAESTERNAL EJE LARGO|
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Estructuras visibles:

El plano supraesternal eje largo
permite evaluar la anatomia y el flujo
sanguineo a nivel de aorta ascendente,
arco transverso, troncos supraaoérticos,
istmo y aorta descendente (figura 13).

DOPPLER

Hasta ahora hemos usado solo dos
modos de imagen: el 2D (muy util para
valorar la anatomia) y el modo M (para

FiGURA 13. PLANO SUPRAESTERNAL EJE LARGO
valorar la funcion sistolica del ventriculo powoe se visuaLiza eL cavapo adrTico. AA: ARco

izquierdo). Podemos enriquecer nuestro “0%700 A0P: AORTA DESCENDENTE.

estudio afadiendo los parametros funcionales. Para ello usaremos la
herramienta Doppler.

El efecto Doppler no es mas que el cambio de una frecuencia de
sonido si su fuente esta en movimiento en relacién con un punto fijo
de observacién. Un ejemplo es cuando escuchamos la sirena de una
ambulancia cada vez mas aguda cuando se acerca y mas grave cuando
se aleja. Usaremos este principio fisico para obtener informacién sobre
los flujos de sangre y su velocidad.

La idea es que cuando la sonda emite ultrasonidos contra algo estatico,
la frecuencia de la onda emitida y la frecuencia de la onda recibida es la
misma. Sin embargo, si los ultrasonidos chocan con algo en movimiento
(sangre o paredes cardiacas) la frecuencia de los ultrasonidos que vuelven
sera diferente de la frecuencia de los ultrasonidos emitidos. Esa diferencia
de frecuencia entre la emitida y la recibida nos permite saber hacia dénde
se mueve (se acerca o se aleja de la sonda) y a qué velocidad lo hace.
Esto es muy util ya que, haciendo no pocas asunciones fisicas y empleando
algunas ecuaciones matematicas, podemos “estimar” presiones, aunque
s6lo midamos velocidades.

Doppler continuo:

Sobre un haz, permite medir velocidades
ALTAS, pero no discrimina en qué punto se
produce dicha velocidad a lo largo del haz.

Util para medir velocidad (presiones) - - e
en el arco adrtico (plano supraesternal, :
orientando el haz hacia la aorta . :
descendente, figura 14), la salida del VI  Ficura 14. Dopeier CONTINUOERT

(tracto de salida y valvula aortica desde i aono, rues se At be LA SooA
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el plano apical 5 camaras) o presion pulmonar a través de regurgitacion
tricuspide, si hay hipertension pulmonar.

Doppler pulsado:

Sobre un haz, permite medir
velocidades en puntos concretos,
pero tiene una escala limitada y no
discrimina velocidades altas (mayores
de 2 m/s).

Si colocamos el volumen de
muestra bajo la mitral, veremos el
flujo transmitral, donde la onda E
refleja el flujo de llenado ventricular
pasivo (por diferencia de presiones) # _
Yy la onda A representa el flujo de Ficura 15. DOPPLER PULSADO BAJO LA MITRAL. SE '
”enado VentrICU|ar aCtIVO (debIdO a Ia ZSU;:LIZANDOS ONDAS POR CADA CICLO CARDIACO.
contraccién auricular). En condiciones o
normales, la onda E es mayor que la onda A (figura 15).

*Tanto en el Doppler pulsado como en el Doppler continuo, la
representacion de los flujos sigue el consenso de que si el flujo se aleja
de la sonda se representan con un espectro hacia abajo, mientras que,
si se acercan, el espectro sera hacia arriba.

Doppler tisular:

Es una variante del Doppler pulsado en el que se modifican los parametros
del ecografo para analizar la sefial Doppler del tejido miocardico (no de
la sangre). Si el volumen de muestra lo colocamos en la parte lateral
del anillo mitral podremos medir la onda E’ (figura 16, izquierda). Si el
cociente E/E” es menor de 10, la funcién diastoélica suele ser normal. Por
otra parte, si el volumen de muestra lo colocamos sobre la parte lateral del
anillo tricuspideo, obtendremos la onda S’ (reflejo de la funcién sistdlica
del VD) (figura 16, derecha).

FiGURA 16. 1zQUIERDA: DOPPLER TISULAR EN ANILLO MITRAL (MARCA SOBRE LA ONDA E”). DERECHA: DOPPLER TISULAR
SOBRE EL ANILLO TRICUSPIDEO (MARCA SOBRE LA ONDA S°)
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Doppler color

Esto nos aporta un mapa de
velocidades codificadas en color
sobre un area de interés. Se elige
un sector y veremos un cédigo de
colores establecido por consenso
(azul si el flujo se aleja de la sonda
y rojo si se acerca). A mas velocidad,
mas brillante sera el color. Si se
supera el limite de la escala se

invierte el color y veremos el efecto  Ficura 17. DorrLer coLor sosre La miTrRAL. SE visua-
“aliasing”. LIZA FLUJO APROXIMANDOSE AL APEX CARDIACO (LLENADO
DEL VENTRICULO IZQUIERDO)

PUNTOS CLAVE DE LA UNIDAD:

1. Los movimientos basicos de la sonda son: desplazamiento, rotacién,
basculacién y angulacion.

2. Los planos ecocardiograficos basicos son: subcostal, apical,
paraesternal y supraesternal.

3. El plano subcostal o subxifoideo es el que mejor permite valorar el
septo interauricular.

4. En el plano apical 4 camaras se obtienen en imagen de forma
simultanea las auriculas, los ventriculos y las valvulas auriculoventriculares.

5. El plano paraesternal eje largo permite medir las dimensiones
ventriculares y de la auricula izquierda, asi como cuantificar la funcién
sistdlica del ventriculo izquierdo.

6. La anatomia de la valvula adrtica y el origen y trayecto proximal de
las arterias coronarias se estudian en el plano paraesternal eje corto.

7. El plano supraesternal eje largo es el idoneo para obtener en imagen
el arco adrtico.

56



Cardiologia pediatrica para residentes de pediatria

BIBLIOGRAFIA

-Moya Mur JL, Garcia Lledd A. Ecocardiografia practica. Manual para
la toma de decisiones clinicas. Madrid, Espafia: Panamericana; 2021.

- Mitchell C, Rahko PS, Blauwet LA, et al. Guidelines for performing a
comprehensive transthoracic echocardiographic examination in adults:
Recommendations from the American Society of Echocardiography.
Journal of the American Society of Echocardiography. 2019;32(1):1-64.
doi:10.1016/j.echo.2018.06.004

-Rueda Nufiez F, Bouzas Zubeldia B, Pazos Lépez P. Introduccion
a La Ecocardiografia En Cardiopatias Congénitas. La Corufa, Espana:
Netbiblo; 2013.

57






Cardiologia pediatrica para residentes de pediatria

COMO LEER UN ECG PEDIATRICO

Javier Pérez-Lescure Picarzo, Maria Teresa Fernandez Soria

UN POCO (MUY POCO) DE FISIOLOGIA

El electrocardiograma (ECG) es un registro en papel de la actividad
eléctrica del corazén detectada mediante electrodos (o derivaciones)
colocados en la superficie corporal. Cuando la despolarizacion del miocardio
se dirige hacia una derivacién ésta registra una onda positiva (por encima
de la linea isoeléctrica), cuando la despolarizacion se aleja de la derivacién
se producira una onda negativa. La amplitud (altura o profundidad) de la
onda es proporcional al voltaje detectado, que a su vez refleja la masa
de miocardio despolarizado y la resistencia encontrada (por ejemplo, la
profundidad de la pared toracica). El tiempo (duracién de las ondas e
intervalos) es la otra dimension que tenemos que analizar y que refleja
la duracién de los procesos electrofisiolégicos que tienen lugar.

El ECG estandar consta de 12 derivaciones registradas desde nueve
localizaciones con el paciente en decubito supino. En la tabla 1 se detalla
la colocacién de los electrodos.

Tabla 1. Colocacion de los electrodos

Plano horizontal; derivaciones precordiales (V1-V6)

V1 | 4.° espacio intercostal derecho junto al esternon.

V2 | 4.° espacio intercostal izquierdo junto al esternon.

V3 | entre V2y V4

V4 | 5.° espacio intercostal izquierdo en linea medio-clavicular

V5 | 5.° espacio intercostal izquierdo en linea axilar anterior.

V6 | 5.° espacio intercostal izquierdo en linea axilar media.

Plano frontal; derivaciones de los miembros

Electrodo rojo (aVR; right, derecha) Mufieca derecha
Electrodo amarillo (aVL; left, izquierda) Mufeca izquierda
Electrodo negro (toma de tierra) Tobillo derecho
Electrodo verde (aVF; foot, pie) Tobillo izquierdo
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El analisis de la actividad eléctrica del corazén se realiza utilizando
dos planos de referencia:

Plano frontal: representado por las seis derivaciones de los miembros:
tres derivaciones monopolares (aVR, aVL y aVF) y tres bipolares (I, Il
y Ill). Proporciona informacion sobre las relaciones izquierda-derecha y
superior-inferior. Figura 1

Plano horizontal: representado por las derivaciones precordiales (de
V1 a V6). Proporciona informacién sobre las relaciones izquierda-derecha
y anterior-posterior. Figura 2.
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FiG. 1. DERIVACIONES DE MIEMBROS. FiG. 2. DERIVACIONES PRECORDIALES.
PLANO FRONTAL PLANO HORIZONTAL.

El impulso cardiaco se origina en el nodo sinoauricular que despolariza
la auricula derecha e izquierda dando lugar a la onda P.

El impulso llega hasta el

y— Infervalo R ——, nodo AV produciendo el

intervalo PR, posteriormente
al Haz de His, donde se
bifurca en sus ramas
derecha e izquierda y por
las fibras de Purkinje
estimula la contraccién
ventricular produciendo el
Ficura 3. CiCLO CARDIACO Y DENOMINACION DE LOS COMPLEJOS comp ! ej o QRS. La
£ INTERVALOS. repolarizacién de los
ventriculos origina la onda
T. El ciclo cardiaco esta representado por una sucesion de ondas (P,
complejo QRS y T) que dan lugar a intervalos (RR PR, QRS y QT) y dos
segmentos (PR y ST) (figura 3).
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El registro se realiza sobre papel milimetrado y debe estandarizarse
a 10 mm/mV y 25 mm/s, de esta forma podemos medir la altura de
las ondas (1 mm = 0,1 mV) y la duracién de las mismas (1 mm=0,04
segundos) (figura 4).

Voltaje Esténdar 10 mm/mV Velocidad Estandar: 25mm/seg

.

b
i
| vourmeoampuTuD | -— | >

! I 10 mm/mv 5 mm/mv TIEMPO

b

Ly ] - L T -

FIGURA 4. AJUSTES BASICOS.

INTERPRETACION DEL ECG

Se propone seguir los siete pasos siguientes:
1. Frecuencia.

. Ritmo y eje de la onda P.

. Eje del complejo QRS y de la onda T.
.Onda P.

. Complejo QRS.

. Onda T y segmento ST.

. Intervalos PR y QT.

NOoO g~ WDN

Frecuencia cardiaca
Hay varias formas de calcular de FC:

Buscar una onda R que coincida con una linea vertical gruesa (A) del
papel, localizar el latido siguiente; segun donde se sitie la onda R del
latido siguiente podemos estimar la FC (figura 5).

FiGURA 5. FRECUENCIA CARDIACA
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Localizar en el ECG una onda R Tabla 4. Valores normales
que coincida con una linea gruesa, Frecuencia cardiaca (Ipm)
contamos el numero de (.:ua.dros Edad Rango (media)
grandes que hay hasta la siguiente Neonato 95 - 150 (123)
onda R y dividimos 300 entre el numero 12 moses 121179 (149)
de cuadros grandes.

] ) . 3-5 meses 106 - 186 (141)

&Y si el ritmo es irregular?: hay que 611 meses 109 - 169 (134)
contar 30 cuadros grandes, que son

S 9 ,’q 1-2 afios 89-151(119)
6 segundos, multiplicar el numero de e 73137 (108)
. . -4 anos -
QRS por 10, obteniendo la frecuencia e 5133 (100
cardiaca aproximada. _anos - 133 (100)
_ 8-11 afios 62-130 (91)

Los valores normales de la frecuencia -

. 12-15 afios 60 - 119 (85)
cardiaca se muestran en la tabla 4.

Ritmo y eje de la onda P
Un ECG normal debe tener un ritmo

aVF - sinusal (el impulso eléctrico se genera en
I+ el nédulo sinusal). En el ritmo sinusal, debe
aVE - haber una onda P delante de cada complejo

QRS con intervalo PR constante, situandose
el eje de la onda P entre 0 y 90° (pues

|- I+ el nodo sinusal esta situado en la parte
aVF + aVF + superior y derecha de la auricula derecha).
Para localizar el eje de la onda P debemos

aVF + localizar un cuadrante con las derivaciones |

Ficura 6. CALCULO DEL EJE DE LA ONDA P y aVF considerando la polaridad de la onda
P. (figura 6). En ritmo sinusal, la onda P es
positiva en | y aVF (tabla 5).

Tabla 5. Eje de la onda P y origen del impulso auricular

Eje onda P Origen impulso auricular

Entre 0° y90° Porcién superior AD (nodo sinusal) = normal

Entre 90°y 180° Porcién superior Al
Entre 180°y270° |Porcidn inferior Al
Entre 270°y360° [Porcion inferior AD
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Eje del complejo QRS ydelaonda T

Eje QRS:

1. Localizar un cuadrante utilizando las derivaciones | y aVF. Para ello
tendremos en cuenta la deflexion neta (es positiva si predomina la R, es
negativa si predomina la S). (Figura 6).

2. Encontrar una derivacion con complejos QRS isodifasicos (altura de
la onda R aproximadamente igual a la profundidad de la onda S, figura
7). El eje QRS sera perpendicular a esta derivacién dentro del cuadrante
seleccionado (tabla 7).

P A PUIAN ‘m@ . FiGURA 7. LOCALIZACION DEL CUADRANTE DEL EJE

' QRS A PARTIR DE LAS DERIVACIONES | Y AVF. (Toma-
DO DE: PARK MK, SALAMAT M: PARK’S PEDIATRIC
~ A CARDIOLOGY FOR PRACTITIONERS, ED. 7, FILADELFIA,
+90°— £180° ™M | LA m@ ’ 2020, Mossy ELSEVIER).

-90° - 4 180° VAN PO AN N
* II’_’ | e @ ’
| |

Tabla 7. Eje QRS; valores normales.

Eje QRS valores normales

Edad Media (rango)
1semana-1mes [+110°(de +30° hasta +180°)
1-3 meses +70° (de +10° hasta +125°)
3 meses -3 afios |+60°(de +10°hasta +110°)
> 3 afos +60° (de +20° hasta +120°)

Ejedelaonda T

El eje normal de la onda T se sitia entre 0 y 90°. Si hay una diferencia
de mas de 90° entre el eje de la onda T y el QRS puede indicar hipertrofia
ventricular grave, alteraciones en la conduccion ventricular o disfuncién
miocardica.
Onda P

La amplitud (altura) de la onda P es normal hasta 3 mm. La presencia
de ondas P mayores de 3 mm (0,3 mV) en cualquier derivacién sugiere
crecimiento auricular derecho.La presencia de ondas P anchas o bifasicas,
de duracién por encima de 0.08-0.1 seg, segun la edad, sugiere crecimiento
auricular izquierdo.
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Complejo QRS

Se deben valorar la duracion, morfologia y amplitud del complejo QRS,
asi como las ondas Q. La tabla 8 muestra la duracién del complejo QRS.

Cuando la activacion ventricular esta retrasada o bloqueada en el
sistema de conduccién, la duracion del complejo QRS se prolonga. Un
complejo QRS ancho es caracteristico de alteraciones de la conduccién
ventricular (bloqueos de rama, sindrome de Wolff-Parkinson-White, defecto
de la conduccion intraventricular).

Morfologia del complejo QRS
Desde el haz de His, el sistema de conduccién intraventricular se
divide en ramas derecha e izquierda, y ésta ultima en los fasciculos
anterior y posterior. El bloqueo en cualquiera de estos puntos origina un
retraso en la activacién ventricular regional con un cambio caracteristico
en la morfologia del complejo QRS y una prolongacién de su duracion.
El bloqueo de rama derecha o izquierda a su vez se divide en completo
(QRS ancho) o incompleto (QRS de duraciéon normal).
Tabla 8. Duracion del QRS (LSN) segun edad
Edad (afios) RN-3 afios 3-8 afios 8-12 afios 12-16 afos Adulto
Duracion (seg) 0,07 0,08 0,09 0,1 0,1

Como norma general en los bloqueos intraventriculares, el eje del
complejo QRS se desvia hacia las ultimas regiones del corazén en ser
estimuladas (por ejemplo, en un bloqueo de rama izquierda, observaremos
un eje izquierdo del complejo QRS). En un ECG pueden aparecer los
siguientes bloqueos:

1. Bloqueo incompleto de rama derecha:
— Patréon RSR’en V1, con duracién normal del complejo QRS.
— Laimagen RSR" en V1 es normal siempre que:
— La duracion del QRS no esté aumentada.
— R’ <15 mm en menores de un afio de edad y < 10 mm en mayores
de un afo.
2. Bloqueo completo de rama derecha:

— Desviacion del eje QRS a la derecha.

— Patrén RSRen V1, con duraciéon del complejo QRS mayor que el
limite superior de la normalidad (LSN).

— S ancha y empastadaen |, V5y V6.

— R empastada terminal en aVR y V2.

3. Hemibloqueo anterior izquierdo:

— Desviacion izquierda del eje QRS (—30° a —90°) con duracion normal.

— ComplejorS en ll, lll y aVF.

— ComplejogR en |y aVL.

64



Cardiologia pediatrica para residentes de pediatria

4. Hemibloqueo posterior izquierdo:
— Desviacion derecha del eje QRS (+120° a +180°)
— ComplejorS en |y aVL.
— Complejo gR en I, lll'y aVF.
5. Bloqueo completo de rama izquierda:
— Desviacion del eje QRS a la izquierda para la edad del paciente.
— Duracion del QRS >LSN para la edad.
— Ondas R empastadas y anchas con ausenciade Qen |, aVL,V5y V6.
— Complejo QS/ondas S anchas en V1 y V2.
En la Tabla 9 se muestran los voltajes de las ondas Ry S en V1 y V6
segun edad.

Tabla 9. Voltajes de las ondas Ry S segun la derivacién y la edad. Media y (p98)
Amplitud en V1 (mm) Amplitud en V6 (mm)
Edad
R S R S
1-2 dias 14,1(26,9) 9,1(20,7) 4,5(12,2) 3,0(9.4)
3-6 dias 12,9 (24,2) 6,6 (16,8) 52 (12,1) 3,5(9.8)
1-3 sem 10,6 (20,8) 4,2 (10,8) 7.6(16,4) 3,4(9,8)
1-2 meses 9,5(184) 5,0(124) 11,6 (21.4) 27(6.4)
3-5 meses 9,8 (19,8) 57 (17,1) 13,1 (22.4) 29(9,9)
6-11 meses 9.4 (20,3) 6.4 (18,1) 12,6 (22,7) 2,1(7.2)
1-2 afios 89(17,7) 8.4 (21,0) 13,1 (22,6) 1,9 (6,6)
3-4 afos 8,1(18,2) 10,2 (21.4) 14,8 (24,2) 1,5(5,2)
5-7 afios 6,7 (13,9) 12,0 (23.8) 16,3 (26.,5) 1,2 (4,0)
8-11 afos 54 (12,1) 11,9 (254) 16,3 (25,4) 1,0 (3,9)
12-15 afios 4.1(99) 10,8 (21,2) 14,3 (23,0) 0,8(3,7)

La amplitud puede verse alterada por hipertrofia ventricular derecha
o izquierda (Tabla 10).

TABLA 10. Criterios electrocardiograficos de hipertrofia ventricular

Hipertrofia ventricular derecha: se debe sospechar ante uno o mas de los siguientes hallazgos:

» OndaRenV1>p98.

* OndaSenloV6>p98.

¢ Patrén RSR’ en V1, con R’ >10 mm.

* OndaQenV1.

*  Desviacion derecha del eje del complejo QRS

Hipertrofia ventricular izquierda: se debe sospechar ante uno o mas de los siguientes hallazgos:

» OndaRenV5o0 V6 >p98.

« OndaRenV1<p5.

» OndaSenV1>p98.

«  OndaQ>4 mmenV5o V6.

* Onda T invertida en V6.

»  Desviacion izquierda del eje del complejo QRS.
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Onda Q:

Es normal la presencia de ondas Q en las derivaciones I, Il, Ill, aVL,
aVF, V5y V6. Normalmente son estrechas (<0,02 seg) y de baja amplitud
(<5 mm) en las derivaciones izquierdas (V5-V6) y en aVF. Las ondas Q
estan generalmente ausentes en las derivaciones derechas. Se considera
amplitud normal el hallazgo de una onda Q <2 mm en aVL, <3 mm en |
y <4 mm en Il y aVF. En las derivaciones Ill y V6 la amplitud de la onda
Q varia mucho en funcion de la edad del nifio.

Una onda Q profunda en las derivaciones izquierdas puede aparecer
en la hipertrofia ventricular izquierda por sobrecarga de volumen, en
el infarto de miocardio y en la fibrosis miocardica. Una onda Q en V1
sugiere hipertrofia ventricular derecha severa, levo-transposicion de las
grandes arterias (L-TGA) o ventriculo Unico. Una onda Q ausente en V6
puede verse en el bloqueo de rama izquierda y en el sindrome de Wolff
Parkinson White aunque también puede aparecer en personas sanas.

Progresion RS:
En los adultos y en los nifios mayores de tres afios:
- R pequefia y S dominante en V1.
- Ry S similares en V2 y V3.
- R dominantes en V4-V6.
Neonatos:
- R dominante en precordiales derechas.
- S dominante en V5 y V6.

Una progresién anormal sugiere: hipertrofia ventricular, alteraciones
de la conduccién ventricular o infarto de miocardio.

Onda T y segmento ST

OndaT:
- Durante la primera semana de vida: Positiva en V1, negativas V2-
V4, positivas V5 y V6.

-Después de la primera semana: Negativas de V1-V3 (en ocasiones
hasta V4). Durante el crecimiento se van haciendo positivas comenzando
por V4 hasta V1. Frecuentemente son positivas todas las precordiales
a partir de los 10-13 afios. En ocasiones pueden encontrarse ondas T
negativas de V1-V3 en individuos sanos menores de 14 afos, hallazgo
denominado persistencia del patrén infantil, que no se acomparia de otros
hallazgos electrocardiograficos y no tiene relevancia clinica.
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Las ondas T deben ser siempre (con excepcion de las primeras 48
horas de vida) positivas en las derivaciones precordiales izquierdas (V5-
V6). Si estan invertidas sugiere hipertrofia ventricular izquierda grave,
miocarditis, pericarditis o infarto de miocardio.

Segmento ST:

El segmento ST no debe estar descendido mas de 0,5 mm ni elevado
mas de 1 mm, en ninguna derivacién, con excepcion del patréon de
‘repolarizacion precoz”, que es una variante normal en adolescentes
sanos. Este patrén consiste en una elevaciéon de la unién del QRS con
el ST (punto J) <3mm con elevacion concava del segmento ST en las
derivaciones laterales (V4-V6) y/o inferiores (I, lIl y AVF) acompanado de
ondas T altas y en ocasiones de presencia de onda J o empastamiento
final del complejo QRS.

El descenso del punto J (unién entre el QRS y el segmento ST) con
inclinacion hacia arriba del segmento ST puede ser una variante normal
(1, Figura 8).

1 2 3

FiGuRA 8. DESVIACIONES DEL SEGMENTO ST.

La inclinacion del segmento ST hacia abajo seguido de T bifasica
invertida o el descenso horizontal mantenido del ST >0.08 seg son
desviaciones patolégicas (2 y 3, figura 8).

Ante desviaciones anormales del segmento ST, sospechar: pericarditis
o isquemia miocardica, hipertrofia ventricular izquierda o derecha
graves, efecto digitalico, miocarditis, isquemia miocardica o alteraciones
hidroelectroliticas.

Onda U

Se trata de una deflexion positiva justo después de la onda T, puede
ser un hallazgo normal con frecuencia cardiaca baja o aparecer en
hipopotasemia.

67



Cardiologia pediatrica para residentes de pediatria

Intervalos PR T

Intervalo PR

Se mide desde el inicio de la onda P hasta el inicio del complejo QRS,
generalmente en la derivacion Il. Varia con la edad y con la frecuencia
cardiaca (Tabla 11).

Tabla 11. Intervalo PR; limites inferior y superior de la
normalidad (seg)
Limite inferior Edad Limite superior
<1 dia 0,16
1 dia a 3 semanas 0,14
1-2 meses 0,13
3-5 meses 0,15
0,08 6-11 meses 0,16
12-35 meses 0,15
3-7 afos 0,16
8-11 afos 0,17
0,10 12-15 afos 0,18
0,12 Adulto 0,20

Un intervalo PR corto sugiere: preexcitaciéon (sindrome Wolf-Parkinson-
White).

Un intervalo PR largo significa: bloqueo auriculoventricular (AV) de
primer grado (intervalo PR > LSN), sugiere: miocarditis, alteraciones
electroliticas, hiperpotasemia, intoxicacion por digital, ingesta de farmacos
0 personas normales con aumento del tono vagal.

Intervalo QT

El intervalo QT se mide desde el inicio del complejo QRS hasta el
final de la onda T. Se debe medir en una derivacion donde haya onda Q,
habitualmente en Il, V5 y V6. Como el intervalo QT varia con la frecuencia
cardiaca, debe corregirse en funcion de la frecuencia instantanea, utilizando
la férmula de Bazett que se muestra a continuacion:

InTERVALO QTC = INTERVALO QT (EN SEG.) / INTERVALO RR PREVIO (EN SEG.)

(QTc: QT correaipo. QT: QT MEDIDO).

Los valores del intervalo QT medido y del intervalo RR previo hay que
convertirlos a seg antes de introducirlos en la formula. Para ello, se mide
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en mm y se multiplica por 0,04. Aunque los limites varian segun autores,
la edad y el sexo, en general se admite como rango de normalidad del
intervalo QTc el incluido entre 0,35 y 0,45 seq.

En caso de arritmia sinusal, se deben hacer varias mediciones y calcular
el QTc “medio”. Si solo se estimase el intervalo QTc siguiente al intervalo
RR mas corto, condicionaria una sobreestimacién del intervalo QTc; por
otro lado, si se midiera solo el QTc utilizando el intervalo RR previo mas
largo se podria infraestimar su valor.

La onda U claramente separada de la onda T debe excluirse de la
medicién del intervalo QT. Si no se ve bien el final de la onda T se puede
utilizar el método de la tangente donde se considera que la onda T acaba
en la interseccién de la tangente de la porcion mas inclinada de la rama
descendente de la onda T y la linea de base (figura 9).

Intervalo RR Ante un intervalo QTc

} prolongado, se deben
descartar causas reversibles
como farmacos, alteraciones
iébnicas (hipocalcemia o
hipomagnesemia), miocarditis,
Tre——r— enfermedades miocardicas

Figura 9. Método de la tangente para medir el difusas, traumatismo ?raneal'
final de la onda T. Se debe descartar el sindrome
de QT largo (SQTL) cuando no

se encuentra causa alguna que justifique su prolongacién y dentro del
contexto clinico. Suele tener un patrén familiar, por lo que es importante el
estudio de progenitores y hermanos cuando se sospecha este sindrome.

Ante un intervalo QTc corto se debe descartar hipercalcemia, efecto
digitalico y sindrome QT corto.

HALLAZGOS ELECTROCARDIOGRAFICOS
CARACTERISTICOS

Alteraciones de la conduccion

Preexcitaciéon: QRS ancho, PR corto, presencia de onda delta
(empastamiento en porcién inicial de QRS). Si asocia taquicardia
supraventricular: Sindrome de Wolff-Parkinson-White.

Sindrome de Long-Ganong-Levine/Conduccion AV acelerada: PR corto,
QRS normal, TSV
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Preexcitacion tipoo Mahaim: PR normal, onda delta, TSV

Exposicion fetal a lupus materno: BAV

Miocardiopatias
Miocardiopatia hipertréfica:HVI, aumento voltaje QRS, ondas Q
profundas Il, lll, aVF, V5, V6, CAI.

Miocardiopatia arritmogénica: ondas T invertidas en derivaciones
precordiales derechas en V1-V3 o mas alla (puede ser también variante
normal en <14 afios de edad y en 2% adultos sanos), onda épsilon
(pequefia onda en segmento ST tras QRS en V1-V3), alteracion de la
conduccion en VD, TV con morfologia de BRI.

Cardiopatias estructurales
Canal AV: Desviacion izquierda eje QRS (entre -40° y -100° aprox.)

Atresia tricuspide: Desviacion izquierda eje QRS (entre -40° y -100°
aprox.), CBA, disminucién de voltajes VD, HVI

Situs inversus: Eje onda P +120°

Origen ACl en AP: Q profundas y anchas con T invertidas en |, aVL y
V4-V6 (infarto anterolateral)

Enfermedades sistémicas

Miocarditis: disminucién voltaje QRS, T aplanadas o negativas,
ondas Q patoldgicas, alteraciones conduccion AV (desde prolongacién
PR a disociacion AV), QT prolongado, taquicardia sinusal inexplicada,
extrasistoles supraventriculares o ventriculares, elevacién ST, TSV, TV.

Pericarditis: disminucién voltaje QRS, cambios progresivos: 1° elevacién
difusa ST con descenso PR y cambios reciprocos en aVR durante la
primera semana, 2° normalizacion ST con aplanamiento generalizado
ondas T, 3° inversién T, 4° normalizacion (varias semanas). En el 50%
de los casos no se presentan todos los estadios.

Infarto de miocardio: 1° Elevacién ST, ondas Q profundas y anchas
(horas); 2° elevacion ST, ondas Q profundas y anchas, T bifasica (dias);
3° ondas Q profundas y anchas, onda T invertida (semanas); 4° ondas
Q profundas y anchas, normalizacién onda T (afos)

Enfermedad de Pompe: PR corto, aumento acusado de voltajes
ventriculos, + ondas Q profundas

Distrofia muscular Duchenne: HVD, ondas Q profundas (I, aVL), TSV, TV.
Enfermedad de Lyme: BAV.
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Enfermedad de Chagas: BAV.

Hipertensién pulmonar: Signos de HVD: desviacion del eje QRS a la
derecha, ondas P altas, BIRD.

Alteraciones iones
Hipopotasemia: T aplanadas, onda U prominente, + prolongacion QTc.
Hiperpotasemia: T altas, prolongacion QRS, prolongacion PR, TV.
Hipocalcemia: Prolongacion segmento ST y QTc.
Hipercalcemia: Acortamiento segmento ST y QTc

ABREVIATURAS:

Ipm: latidos por minuto. d: dias. m: meses. a: afios. s: semanas. mm:
milimetros. seg: segundos. LSN: limite superior de la normalidad. ACI:
arteria coronaria izquierda. AP: arteria pulmonar. AV: auriculoventricular.
BAV: bloqueo auriculoventricular. BIRD: Bloqueo incompleto de rama
derecha. BRI: bloqueo de rama izquierda. CAl: crecimiento auricula
izquierda. CBA: crecimiento biauricular. HVI: hipertrofia ventricular
izquierda. HVD: hipertrofia ventricular derecha. SQTL: Sindrome QT
largo. SQTC: Sindrome QT corto. TSV: taquicardia supraventricular. TV:
taquicardia ventricular. VD: ventriculo derecho. VI: ventriculo izquierdo.
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BRADIARRITMIAS

Inmaculada Sanchez Pérez, Eduardo Andreu Villalpando

INTRODUCCION

Las bradiarritmias son alteraciones regulares o irregulares del ritmo
cardiaco con frecuencias cardiacas inferiores a las correspondientes para
la edad. Estas alteraciones pueden deberse a problemas del automatismo
cardiaco o a un bloqueo en la conduccién sinoauricular o auriculoventricular.
El punto en el que se produce el retraso o bloqueo puede ubicarse en el
tejido auricular, en el nodo AV o en sistema de His-Purkinje.

Podemos encontrarnos ante dos posibles situaciones:

- La alteracién se encuentra de manera primaria, es decir, desde
la vida fetal o periodo neonatal. Dicho nodo no permite la conduccion
del estimulo eléctrico de manera congénita, por una anomalia en su
desarrollo, como ocurre en algunas cardiopatias congénitas, o en el
bloqueo auriculoventricular congénito por el dafio ocasionado por el
paso transplacentario de anticuerpos maternos (por ejemplo, en hijos
de madres con LES).

- La alteracién puede suceder de manera secundaria, en etapas
posteriores de la vida, por lesiones isquémicas, miocarditis, técnicas
quirurgicas, vias cardiacas patoldgicas...

DIAGNOSTICO

El método diagndstico de eleccion es el electrocardiograma, mediante
la identificacion de la onda de despolarizacion auricular (onda P) y el
complejo de despolarizacion ventricular (complejo QRS), asi como la
duracion de los mismos y el intervalo de tiempo isoeléctrico existente
entre ambos (segmento PR).

Los valores normales de duracion del intervalo PR varian en funcién de
la edad y la frecuencia cardiaca, asi como la duracién del complejo QRS
varia con la edad. A lo largo de los afios estos valores van aumentando
hasta alcanzar los estandares de la edad adulta.

CLASIFICACION BRADIARRITMIAS
1. Depresion de la funcién del nodo sinusal
a. Bradicardia sinusal
b. Arritmia sinusal
c. Paro sinusal
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2. Bloqueo sinoauricular
3. Bloqueo auriculoventricular
a. Bloqueo AV de primer grado
b. Bloqueo AV de segundo grado
-Tipo | (Tipo Wenckebach o Mobitz I)
-Tipo Il (Tipo Mobitz II)
c. Bloqueo AV 2:1
d. Bloqueo AV avanzado o “de alto grado”
e. Bloqueo AV de tercer grado o completo

Depresion de la funcion del nodo sinusal

Bradicardia sinusal: Fisiolégica en la mayoria de las ocasiones, sin
repercusion hemodinamica. Puede deberse a diferentes causas como:
hipertonia vagal, hipertension intracraneal, farmacos, hipotermia, hipoxia
o puede ser secundaria a algunas cardiopatias congénitas. Generalmente
tienen buen prondéstico, sin precisar tratamiento. Solo en casos sintomaticos
con repercusion hemodinamica es necesario implantacion de marcapasos
para estimulacién permanente.

difSRss SR e o

FiGURA 1: BRADICARDIA SINUSAL

Arritmia sinusal: Al igual que en el caso anterior puede ser fisioldgica.
En los nifos la mas frecuente es la arritmia respiratoria.

Cuando no es respiratoria, puede asociarse a determinadas cardiopatias
congeénitas o tras correcciones quirurgicas. En el ECG se observa una
variabilidad PP >0,12s con PR normal. Generalmente el pronéstico es
bueno y no suelen requerir tratamiento.

| | | | [ i I | | | |
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FIGURA 2: ARRITMIA SINUSAL

Paro sinusal: Se considera patoldgica la pausa superior a 3 segundos.
En la mayoria de las ocasiones obedece a isquemia aguda, accidente
cerebrovascular o intoxicacion digitalica. El tratamiento, cuando es
sintomatico, es el implante de marcapasos.
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Bloqueo sinoauricular:

Detencién momentanea del marcapasos sinusal durante al menos un
ciclo cardiaco completo. Si se alarga pueden aparecer latidos de escape
desencadenados por focos ectépicos.

A

FIGURA 3: BLOQUEO SINOAURICULAR

Bloqueo auriculoventricular:

El bloqueo auriculoventricular se define como la presencia de una
conduccion anormal del impulso eléctrico desde su salida del nodo sinusal
(una vez que ha alcanzado la auricula) hasta la despolarizacion de los
ventriculos. Esto origina un retraso anomalo en la velocidad en la que
acontece la conduccion o incluso una ausencia de ésta.

Bloqueo AV de primer grado: Las ondas P se siguen de complejos QRS,
pero con un intervalo PR mayor del normal para la edad y frecuencia cardiaca
del paciente. No suele producir sintomas ni deterioro hemodinamico. Es
habitual en presencia de farmacos que interfieren en la conduccién AV
(por ejemplo, betabloqueantes o calcioantagonistas) o en situaciones de
hipertonia vagal.

4 { { | | | | | |
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FicuRrA 4: BLoqueo AV pDE 1° GRADO

Bloqueo AV de segundo grado: Algunas ondas P se siguen de complejos
QRS, pero otras no. Existe conduccion intermitente del impulso auricular.
Se diferencian 2 subtipos:

Tipo I (Tipo Wenckebach o Mobitz I): Se aprecia un alargamiento
progresivo del intervalo PR hasta que hay una onda P que no conduce y
posteriormente, tras ello, se reanuda el ciclo. Generalmente se asocian a
un QRS estrecho, raramente progresando a un mayor grado de bloqueo,
por lo que son de buen prondstico y no necesitan tratamiento salvo que
asocien sintomatologia.
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Este tipo de bloqueo es fisioldgico durante el suefio y en situaciones
de hipertonia vagal. Sin embargo, cuando aparecen en presencia de
cardiopatia estructural tienen mayor gravedad y peor prondéstico.

| | | | |
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Ficura 5: BLoqueo AV 2° Grapo MosiTz |

Tipo Il (Tipo Mobitz 1l): Antes de la onda P que no conduce no existe
el alargamiento progresivo del PR propio del tipo |. Casi siempre se asocia
con un complejo QRS ancho. Evoluciona con frecuencia a bloqueo completo
y, cuando lo hace, el ritmo de escape suele ser inestable o insuficiente.

Bloqueo AV 2:1: En este tipo de bloqueos se produce un ritmo en el
que una P se conduce y la siguiente no, y asi de forma sucesiva.

Blogueo AV avanzado o “de alto grado”: Es aquel en el que existen
periodos de dos o mas ondas P consecutivas que no conducen.

FiGUrA 6: BLOQUEO AV AVANZADO O DE “ALTO GRADO”

Blogueo AV de tercer grado o completo: Ninguna P se conduce a los
ventriculos. Existe una disociacion auriculoventricular. Los sintomas
dependen del punto de bloqueo y del ritmo de escape que aparezca.
Existen tres tipos de bloqueos AV completos (Bloqueo suprahisiano;
localizado en el nodo AV; bloqueo intrahisiano, localizado en el propio
haz de His; y bloqueo infrahisiano, localizado en la parte distal del haz
de his 0 en sus ramas).

El bloqueo suprahisiano se localiza en la zona del nodo-his y suele
tener una frecuencia en reposo en torno a 40-60lpm, con QRS estrecho (el
frente de despolarizacion alcanza ambos ventriculos de forma simultanea
por ambas ramas del Haz de His, igual que ocurre con un impulso normal).
El bloqueo suprahisiano presenta un bajo riesgo de asistolia.

El bloqueo intrahisiano se localiza en el propio haz de His, es poco
frecuente y sus caracteristicas prondsticas son similares al localizado a
nivel infrahisiano. El ritmo de escape solo en ocasiones aparece en el Haz
de His en un punto inferior al bloqueo y podria tener un QRS estrecho.

76



Cardiologia pediatrica para residentes de pediatria

El bloqueo infrahisiano se localiza en la parte distal del Haz de His o
en sus ramas y presenta un ritmo de escape menos estable. Presenta alto
riesgo de asistolia y por tanto mal prondstico. Presenta una frecuencia
cardiaca de escape de entre 20-30 Ipm y complejo QRS ancho.

FiGurA 7: BLoQUEO AV 3° GRADO O COMPLETO

P P P ]
Bloqueo AV de primer grado
Bloqueo AV de segundo grado
P P P
Mobitz tipo | A A
(Fendémeno de Wenckebach)
o [ p [ [ [
Mobitz tipo Il
P p P p [ P p p P
Blogueo AV 2:1 M AJK\ »\L\\ ~
R R B R
P p Pl P ] p P p

Bloqueo AV completo
(tercer grado)

FiGurA 8: BLOQUEO AURICULOVENTRICULAR (AV). (DE PArk MK, GuntHEROTH WG: How 1O READ PEDIATRIC
ECGs, 47H ED. PHILADELPHIA, MosBY, 2006)

Bloqueos de rama y bifasciculares: Los bloqueos de rama (izquierda
o derecha) y el bloqueo bifascicular (combinaciéon de bloqueo en 2 de
los 3 fasciculos del His-Purkinje) generalmente tienen escaso riesgo de
progresion a bloqueo AV completo por lo que no suelen precisar tratamiento
salvo circunstancias especiales.

Vi V6
Bloqueo de rama derecha: rsR’en V1 o V2

y S ancha en V5-V6 con duracién alargada
del QRS.

rSR' qRs

FiGURA 9: BLOQUEO DE RAMA
DERECHA
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Vi vé
Bloqueo de rama izquierda: rR’en V5-V6 y S

ancha en V1-V2 con duracién alargada del QRS. V\K\ Aﬂ\f

Hemibloqueo anterior izquierdo: Desviacién del R

eje cardiaco hacia la izquierda (-30° a -90°) con rs
morfologia de R en (_jerlvamon l'yaVL, rSenll, r.r 10 Bioaueo oe rava
I1l'y aVF, y una duracion del QRS normal. 1ZQUIERDA

Hemibloqueo posterior izquierdo: Desviacion del eje cardiaco hacia
la derecha (90°-180°) con morfologia de rS en derivaciones | y aVLy qR
en derivaciones Ill y aVF con una duracion del QRS normal.

TRATAMIENTO BRADIARRITMIAS:

El tratamiento de las bradiarritmias dependera de la situacién clinica 'y
hemodinamica del paciente, en primer lugar, habra que valorar la necesidad
de iniciar medidas de RCP ante episodios de bradicardia extrema con
compromiso hemodinamico. En otras ocasiones el tratamiento consistira
en perfusion de isoproterenol (simpaticomimeético que actua a nivel de
los receptores beta adrenérgicos) y la colocacion de un marcapasos, que
puede ser temporal o definitivo.

En cuanto al tratamiento crénico resulta fundamental el seguimiento y
observacion de ese paciente para valorar la posible afectacion miocardica
de la bradicardia.

EXTRASISTOLES

Las extrasistoles se pueden identificar como ondas que se presentan
antes de lo esperado. Suelen deberse a la descarga de un foco ectdpico
que desencadena la despolarizacién miocardica prematuramente.

Extrasistole auricular: Onda P anormal y prematura: El QRS que
sigue a la P suele ser normal, aunque puede ser aberrante en caso de
ser extrasistoles muy prematuros. Hay pausa compensadora incompleta,
es decir la longitud de dos ciclos incluyendo la extrasistole es menor que
la suma de dos ciclos normales. Frecuente en recién nacidos, lactantes
y nifios pequefios, suelen ser idiopaticas y benignas. También pueden
ser secundarias a crecimiento auricular, miocarditis o hipertiroidismo.
Ocasionalmente una extrasistole puede no ser conducido, no ser seguido
por un QRS (extrasistolia auricular bloqueado), pudiendo dar lugar a
bradicardia.
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Ficura 11: ONDA P ANOMALA PREMATURA SEGUIDA DE QRS NORMAL

FIGURA 12: EXTRASISTOLIA SUPRAVENTRICULAR BLOQUEADA EN BIGEMINISMO

Extrasistole nodal o AV: QRS normal y prematuro no precedido de
onda P. El nodo AV dispara antes de que el nodo SA inicie un nuevo
ciclo normal. En ocasiones, este foco nodal manda un impulso hacia
arriba, y estimula la auricula (conduccién retrograda) lo que en el ECG
puede traducirse en un QRS normal pero prematuro seguido o a veces
precedido de forma inmediata por una onda P invertida que puede quedar
enmascarada por el QRS prematuro. Estas extrasistoles son infrecuentes
y carecen de significado clinico.

Fic 13: QRS DE MORFOLOGIA NORMAL, PREMATURO Y NO PRECEDIDO DE ONDA P.

Extrasistole ventricular (EV): QRS anormal y prematuro no precedido
de onda P. El foco ectépico se encuentra en el ventriculo. El QRS sera

prematuro, ancho (el tejido miocardico conduce mas lentamente que el
tejido de conduccion) y con mayor voltaje. Decimos que existe una pausa
compensadora completa cuando la distancia entre el complejo QRS antes
del complejo ventricular prematuro y el siguiente complejo QRS es el
doble de la cadencia sinusal. Esto sucede porque el complejo ventricular
prematuro no es capaz de conducir retrogradamente por lo que éste sigue
con su cadencia habitual emitiendo un nuevo impulso que no llega a
despolarizar a los ventriculos ya que el nodo auriculoventricular esta aun
en periodo refractario por la estimulacion extrasistolica retrograda previa.

Hablamos de bigeminismo cuando a un latido normal se sigue
repetidamente de 1 EV. Cuando 2 latidos normales se combinan con un
EV hablamos de trigeminismo. Si ocurren dos extrasistoles seguidos se
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denomina doblete, y triplete si son tres seguidos. Una serie de mas de 4
EV en sucesién rapida se llama en una taquicardia ventricular.

Los EV son muy frecuentes tras la pubertad (50% de los adolescentes
y adultos jovenes normales) y solo se dan en el 1% de los lactantes
y nifos pequefios. Suelen ser benignos siempre que no aparezcan o
aumenten con el ejercicio. También pueden deberse a estimulo por catéter,
alteraciones del Ky el Ca, hipoxia, intoxicacién digitalica, catecolaminas,
tumores ventriculares, prolapso mitral, miocarditis, postcirugia cardiaca,
QT largo, toxicos...

Cuando existen focos ectépicos ventriculares multiples los EV tendran
diferentes morfologias, son los EV multifocales. Ante ellos, el riesgo de
taquicardia ventricular es mayor. También es mayor el riesgo de taquicardia
ventricular potencialmente peligrosa cuando el EV se solapa a la onda
T de repolarizacion.

Wﬁﬁl s W&\W TV

Fic 14: CoMBINACIONES DE EV Y LATIDOS NORMALES
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TAQUIARRITMIAS

Francisco José Castro Garcia, Luis Miguel Algar Fernandez

INTRODUCCION

El concepto de taquiarritmia implica un aumento del ritmo cardiaco,
no necesariamente ritmico, causado por mecanismos no fisiolégicos que
pueden ser de diversos tipos y estar localizados en diversas zonas del
corazon. El conocimiento de dichos mecanismos y su traduccion grafica,
el ECG, es esencial para el diagnéstico y manejo adecuado de estos
problemas.

La clasificacidén de las taquiarritmias se basa en la localizacion del
mecanismo que da origen a la arritmia:
1. Auriculares (mecanismo de origen restringido a las auriculas):
a. Taquicardias auriculares focales y multifocales
b. Flutter auricular
2. Auriculoventriculares (participan auriculas y ventriculos):
a. Taquicardias por reentrada AV por via accesoria
b. Taquicardia por reentrada intranodal
c. Taquicardia por reentrada AV permanente
3.De la unién AV: se originan en la union AV.
4.Ventriculares: mecanismo de origen en los ventriculos.
El término “taquicardia supraventricular’ es confuso e implica Unicamente

que la arritmia no es puramente ventricular y suele ser, pero no siempre
es, de QRS estrecho.

FUNDAMENTOS ELECTROFISIOLOGICOS BASICOS

En el tejido cardiaco, todos los miocitos tienen capacidad de conduccién.
El miocardio auricular y el ventricular estan separados eléctricamente
por los anillos fibrosos auriculoventriculares. El impulso eléctrico pasa
de auriculas a ventriculos s6lo por el sistema de conduccion (nodo AV y
haz de His) y se transmite a los ventriculos a través de las ramas derecha
e izquierda hasta las fibras de Purkinje. La velocidad de conduccién es
mas rapida en el tejido especializado de conduccién (haz de His, ramas
y Purkinje) que en el miocardio no especializado. Tanto la velocidad de
conduccién como el periodo refractario de cada tejido pueden modificarse
en funcioén de la frecuencia cardiaca y de factores como el tono autonémico
y los niveles de catecolaminas.
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MECANISMOS DE ORIGEN DE LAS TAQUIARRITMIAS

1) Reentrada (mas comun): requiere la existencia de un circuito
anatomico que permite la circulacién permanente del impulso eléctrico
alrededor de algun tipo de estructura cardiaca.

2) Automatismo aumentado: zona de miocardio con una frecuencia de
descarga espontanea elevada (mayor que la del nédulo sinusal)

3) Actividad desencadenada (mas raro): oscilaciones de potencial
(postpotenciales) que se producen durante o después del potencial de
accion normal del miocito. Este es el sustrato tipico de las arritmias
ventriculares del sindrome de QT largo.

EPIDEMIOLOGIA

La prevalencia de las taquicardias cambia con la edad. Mas de la mitad
debuta en el primer afio de vida, muchas veces en el periodo neonatal
o incluso en la fase fetal. También a lo largo del primer afo de vida un
elevado porcentaje de casos desaparece espontaneamente, lo que debe
ser tenido en cuenta a la hora de plantear el manejo de estos pacientes.
La taquicardia mas frecuente en la infancia es la reentrada AV mediada
por via accesoria.

CLINICA

La sintomatologia relacionada con las taquicardias depende de varios
factores: el tipo de taquicardia (en general son bien toleradas, pero algunos
tipos de taquicardia ventricular pueden producir un grave compromiso
hemodinamico), la edad (los nifios mayores pueden referir sintomas,
los lactantes desarrollan sintomatologia mas inespecifica), la frecuencia
ventricular durante el episodio (las taquicardias mas rapidas suelen ser
peor toleradas) y la duracion del episodio (a mayor duracién, mayor
afectacion).

Los pacientes de mayor edad pueden tener palpitaciones, que a veces
se refieren como dolor toracico; raramente pueden presentar sincope.
Los lactantes pueden desarrollar signos sutiles de insuficiencia cardiaca
(rechazo de tomas, irritabilidad, taquipnea). Las taquicardias de caracter
incesante pueden producir taquimiocardiopatia con disfuncion ventricular
izquierda y datos clinicos de insuficiencia cardiaca.

DIAGNOSTICO ECG BASICO

Para el diagndstico de la taquicardia deberia obtenerse un ECG de
12 derivaciones, siempre que la situacién clinica lo permita. Deben
determinarse secuencialmente los siguientes datos: 1) QRS regular/
irregular, 2) QRS ancho/estrecho, 3) relacion QRS/P. En las taquicardias
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de QRS ancho debe determinarse también la morfologia del QRS (bloqueo
de rama izquierda o derecha) y el eje frontal del QRS (anexo 1).

El uso de adenosina es de rutina en la evaluacion del paciente con
taquicardia, aunque no se puede utilizar en todos los casos. Produce
bloqueo transitorio del nodo AV y por tanto interrumpe las taquicardias
en las que participa esta estructura (TRAV, TRIN). En las taquicardias
de mecanismo auricular, el bloqueo AV disminuye la frecuencia del QRS
y permite detectar mejor la actividad auricular.

BASES DEL TRATAMIENTO DE LAS TAQUIARRITMIAS

El tratamiento en fase aguda depende de la situacion del paciente. En
general, cuando existe gran compromiso hemodinamico se debe plantear
la cardioversion eléctrica. Si el paciente esta estable, el tratamiento
debe orientarse en funcién del tipo de taquicardia, siendo la adenosina
la primera opcién a considerar en la mayoria de casos. Un esquema de
tratamiento agudo se refleja en el anexo 2.

Aunque el tratamiento crénico queda fuera del alcance de este capitulo,
es necesario conocer algunas reglas basicas. Debe tenerse en cuenta
que es mejor utilizar un numero limitado de farmacos de los que se tenga
un buen conocimiento de su accion y efectos secundarios.

Por ejemplo, la flecainida actua sobre el tejido auricular y las vias
accesorias, siendo efectiva en taquicardias auriculares y por reentrada
AV, sola o asociada a betabloqueantes; los betabloqueantes actuan sobre
el nodo AV y son utiles en taquicardias por reentrada AV o intranodal,
pero son poco efectivos en taquicardias incesantes; la amiodarona es
muy efectiva pero tiene importantes efectos secundarios, por lo que es
de segunda eleccidn, reservandose para taquicardias por reentrada AV o
nodal y taquicardias auriculares focales sin respuesta a otros farmacos.
La digoxina es una farmaco eficaz en el control de arritmias en nifios,
que ademas permite la monitorizacién de niveles, aunque su uso esta
contraindicado en caso de preexcitacion.

En lactantes hay que considerar la posibilidad de desaparicién
espontanea de algunos tipos de taquicardias, por lo que se puede plantear
la retirada de medicacién pasado un tiempo (6-12 meses).

En nifios pequenos, el tratamiento mediante estudio electrofisiolégico
y ablacion del sustrato arritmico tiene mas complicaciones que en nifios
mayores (mas de 15 kg de peso), por lo que se reserva para pacientes con
taquicardias incontrolables a pesar de un tratamiento farmacoldgico bien
disefiado. En nifios mayores, la indicacién y momento del procedimiento
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dependera del tipo de taquicardia, de la situacion clinica y de la respuesta
al tratamiento.

TAQUICARDIA AURICULAR (TA)

Taquiarritmia cuyo mecanismo esta situado en las auriculas, no
requiriendo participacion del nodo AV ni de los ventriculos. El término
taquicardia auricular focal se refiere mas especificamente a las TA que
se originan en un punto determinado del tejido auricular, excluyendo por
tanto a las taquicardias por grandes mecanismos de reentrada (flutter)
y por mecanismos de localizaciones multiples (fibrilacion auricular).

Mecanismo electrofisiolégico: automatismo aumentado (lo mas
frecuente), microrreentrada o actividad desencadenada (raro).

Diagnéstico ECG:

*La morfologia mas comun es de taquicardia de QRS estrecho con
complejos QRS precedidos de onda P de morfologia anormal (taquicardia
de RP largo). La morfologia de la onda P depende del origen de la
taquicardia.

*Pueden existir diversos grados de bloqueo, existiendo tanto P no
conducidas como conducidas con QRS normal o aberrante por bloqueo
de rama. Esto produce irregularidad del ritmo, que es caracteristica de
este grupo de taquicardias.

II

L L]

* También puede existir bloqueo AV regular (por ejemplo, bloqueo AV de
2° grado 2:1). La existencia de bloqueo AV excluye cualquier taquicardia
con participacion del nodo AV (por ejemplo, la reentrada AV).

e

Respuesta a adenosina: se produce bloqueo AV que permite visualizar
mejor las ondas P andmalas. Si existe bloqueo AV espontaneo, el uso
de adenosina es innecesario para el diagnéstico. Las TA por actividad
desencadenada pueden responder a la adenosina.

TAQUICARDIA AURICULAR MULTIFOCAL O CAOTICA (TAM)

Forma de taquicardia rara, propia de neonatos y lactantes, en la que
hay varios focos de activacion auricular.

86



Cardiologia pediatrica para residentes de pediatria

Diagnéstico ECG:

* Al menos 3 morfologias diferentes de onda P con intervalos PR variables
(dependen del origen de la P).

*Suele haber bloqueo AV de grado variable y QRS tanto estrechos
como anchos por bloqueo funcional de rama.

*El ritmo es caracteristicamente muy irregular.

Tratamiento: suele resolverse espontaneamente. Puede usarse un
betabloqueante para controlar la frecuencia cardiaca.

FLUTTER AURICULAR (FIA):

El FIA se da en dos situaciones: neonatos con corazén estructuralmente
normal (por inhomogeneidad eléctrica del tejido auricular) y en pacientes
mayores con cardiopatia congénita y lesiones por cirugias previas (FIA
perilesional).

II

Ondas F con conduccion 2:1
Mecanismo: macrorreentrada en tejido auricular.

Diagnéstico ECG:
*Linea de base con morfologia en dientes de sierra (ondas F) con

un grado variable de bloqueo AV. En el FIA tipico (reentrada de rotacion
antihoraria en auricula derecha) las ondas F son negativas en derivaciones
inferiores. EI QRS es generalmente estrecho y puede ser regular (bloqueo
AV 2:1 o0 3:1) o irregular. Si existe conduccién AV 1:1 se produce una
taquicardia de QRS ancho de morfologia sinusoidal con ondas F no visibles.

Respuesta a adenosina: aumenta el grado de bloqueo AV y permite la
visualizacion de ondas F en casos dudosos. No tiene utilidad terapéutica.

FIBRILACION AURICULAR (FA)

Se trata de una arritmia muy poco frecuente en la infancia. Habitualmente
se asocia a miocardiopatia o proceso inflamatorio (enfermedad autoinmune).
Puede ser secundaria a la administracién de adenosina, al producirse

inestabilidad transitoria de la actividad eléctrica auricular.

II

AL L
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Mecanismo: multiples circuitos de microrreentrada.

Diagnéstico ECG:
-La linea de base es irregular y no se identifican ondas P.

-La conduccion AV es erratica, por lo que el ritmo ventricular es muy
irregular.

TAQUICARDIA POR REENTRADA AV POR VIA ACCESORIA
(TRAV)

Concepto de via accesoria y preexcitacion ventricular

Las vias accesorias AV (VAc) son tractos musculares anémalos situados
en cualquier parte de los anillos fibrosos AV, que conectan el miocardio
auricular y el ventricular. Pueden permitir conduccién eléctrica anterégrada,
retrégrada o bidireccional, lo que condiciona sustrato para diversos tipos
de taquicardia y anomalias del ECG basal.

Cuando Ila VAc posee
ﬂ ﬂ conduccion anterograda, parte del
J / /| tejido ventricular se despolariza
BRI \ L’\/“ precozmente a través de la
misma (preexcitacién). Dicha
despolarizacion es precoz (la velocidad de conduccion de la VAc es
superior a la del nodo AV), por lo que se acorta el intervalo PR, y lenta
(la despolarizacién del area preexcitada se realiza de miocardiocito a
miocardiocito), produciendo un ensanchamiento caracteristico de la porcion
inicial del QRS denominado onda delta. Asi pues, PR corto, onda delta
y QRS ancho constituyen las manifestaciones ECG de la preexcitacién
ventricular. La preexcitacién solo es visible en el ECG en ritmo sinusal,
cuando un paciente con preexcitacién tiene taquicardia se conoce como
sindrome de Wolff-Parkinson-White.

El hecho de que un paciente tenga preexcitacién demuestra que la via
accesoria puede conducir de forma anterégrada (a la vez que retrégrada)
y conlleva, en algunos casos (aunque no siempre, depende del periodo
refractario de la via accesoria) el riesgo potencial de muerte subita por
degeneracion de fibrilacién auricular en fibrilacion ventricular al no existir
el freno del nodo AV.

Si la VAc no tiene conduccion anterdgrada, no se refleja en el ECG
basal, por lo que se denomina VAc oculta. Cuando un paciente que haya
presentado taquicardia por reentrada no muestra preexcitacion en el ECG
en ritmo sinusal significa que la via accesoria solo puede conducir de forma
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retrograda (como parte de cortocircuito de reentrada) y no anterégrada,
por lo cual no esta asociada a riesgo de muerte subita.

4 -_-.\."_ n’
L\
i 2
V1A ACCESORIA OCULTA PREEXCITACION
ne conduccion anterograda conduccién anterés rada

Taquicardia por reentrada AV ortodrémica (TRAVo)
Es la taquiarritmia mas comun en la infancia.

Mecanismo: se produce cuando la VAc tiene F
capacidad de conduccidn retrograda. La reentrada }j )
usa las vias de conduccién como brazo anterégrado %) |\
(tejido auricular - vias de conduccion - tejido ventricular \ j
- VAc - tejido auricular). N

Diagnodstico ECG: son taquicardias regulares muy rapidas (mas cuanto
menor es la edad del paciente). El QRS es generalmente estrecho, pero
puede ser ancho en caso de bloqueo de rama funcional. El intervalo RP
es corto: la onda P esta situada poco después del QRS, ya que la auricula
se despolariza desde el ventriculo a través de la via accesoria.

I Respuesta a adenosina:

como el nodo AV forma parte del

V) circuito de reentrada, su bloqueo

con adenosina interrumpe la

taquicardia, que finaliza tipicamente con una onda P no conducida a

ventriculos. Tras la administraciéon de adenosina pueden registrarse

ecos auriculares (ondas P retrogradas tras algunos complejos QRS por
conduccién VA a través de la via accesoria).
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Taquicardia por reentrada AV antidromica (TRAVa
Mecanismo: se produce cuando la VAc tiene
capacidad de conduccién anterdgrada. La reentrada

usa la VAc como brazo anteroégrado (tejido auricular /—‘\
- VAc - tejido ventricular - nodo AV - tejido auricular). A ,
Como la despolarizacion ventricular se realiza desde \ ]
la via accesoria, todo el miocardio resulta preexcitado \. ;f'
y el QRS es siempre ancho. k\/

TAQUICARDIA ANTIDROMICA

Diagnéstico ECG: taquicardia regular de QRS ancho.
La onda P esta situada después del QRS, pero puede ser dificil de ver.
La morfologia del QRS es de bloqueo de rama izquierda en las vias
derechas y viceversa.

_.f']U"'L“‘.»"Jx Jj LA 'J J l l

Respuesta a adenosina: el nodo AV forma parte del circuito de
reentrada, por lo que el bloqueo con adenosina interrumpe la taquicardia.

Taquiarritmia auricular preexcitada (FIAp, FAp)

En un paciente con preexcitacion, i '] T 1 o B A LA
el desarrollo de cualquier taquiarritmia | | || |' l ,i‘ i |
auricular (FIA o FA) producira una li‘ _|} i I"I ” ] /
situacion en la que mdltiples impulsos r—-" 1 il J il
auriculares pasan a los ventriculos \/ lu \/\ﬁ\/ Y \H \ L‘
tanto por el nodo AV como por la VAc. Se produce una taquicardia irregular
con unos QRS anchos (preexcitados por conduccion a través de la VAc)
y otros estrechos (conducidos por el nodo AV).

II

PRt

El paso de multiples impulsos a través de la VAc supone riesgo de
fibrilacidon ventricular y se incrementa en caso de que el nodo se bloquee
con adenosina, por lo que este farmaco esta contraindicado en taquicardias
irregulares de QRS ancho.
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TAQUICARDIA POR REENTRADA AV PERMANENTE
(TRAVP)

Sinénimos: taquicardia por reentrada AV en la unién, taquicardia de
Coumel

Mecanismo: se trata de una taquicardia por reentrada mediada por
un tipo de VAc, localizada habitualmente en la regién posteroseptal
derecha, que posee unas caracteristicas electrofisiolégicas especificas:
conduccion solo retrograda, velocidad de conduccién lenta y decremental.
Estas propiedades suponen que la taquicardia se inicia facilmente y se
mantiene durante largos periodos de tiempo. La TRAVP suele iniciarse
en la infancia, tiene caracter incesante y puede pasar desapercibida,
constituyendo un hallazgo incidental o debutando como insuficiencia
cardiaca por taquimiocardiopatia.

Diagnéstico ECG:

* Es una taquicardia regular de QRS estrecho.

*Debido a la lenta velocidad de conduccién de la VAc, la onda P se
retrasa y el RP es largo.

*La despolarizacion auricular se realiza desde abajo hacia arriba, por
lo que las ondas P son negativas en derivaciones inferiores (I, lll, aVF).

Respuesta a adenosina: puede producirse bloqueo tanto del nodo
AV como de la VAc, por lo que se interrumpe la taquicardia, pero sélo
de forma transitoria (se reinicia pronto). Al cesar ésta pueden verse con
frecuencia ecos auriculares (ondas P tras QRS con la misma morfologia
que las de la taquicardia).

TAQUICARDIA POR REENTRADA INTRANODAL (TRIN)

Forma de taquicardia muy rara antes de la edad escolar. La frecuencia
aumenta con la edad.

Mecanismo: implica la existencia de dos vias perinodales, una con
velocidad de conduccién lenta y periodo refractario corto (via lenta) y
otra con velocidad de conduccion rapida y periodo refractario largo (via
rapida). En cada ciclo se despolarizan los ventriculos a través del sistema
de conduccion y las auriculas de forma retrégrada. Cuando la reentrada
usa la via lenta como aferente, el retorno a auriculas se realiza por la via
rapida y la despolarizacién ventricular y la auricular son casi simultaneas
(TRIN comun o tipica). Si se usa la via rapida como aferente, el retorno
a las auriculas se hace por la via lenta y la despolarizacion auricular es
mas tardia que la ventricular (TRIN no comun o atipica).
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Diagnéstico ECG: taquicardia regular de QRS estrecho. En la TRIN
comun el RP es muy corto y la onda P puede ser dificilmente visible por
estar superpuesta al QRS. En la TRIN no comun, el RP es mas largo. La
taquicardia se inicia y acaba bruscamente.

Respuesta a adenosina: termina la taquicardia.

P BB | B S B R SR (N | R
 EEE FEEE i i i

TAQUICARDIA AUTOMATICA DE LA UNION
(TAU o JET “Junctional Ectopic Tachycardia”)

Mecanismo: se produce por la existencia de una zona de automatismo
aumentado en la vecindad del haz de His. Existen dos tipos: una forma
primaria, que puede ser de inicio precoz y de caracter incesante, y una
secundaria, mas frecuente, que se origina en el postoperatorio precoz
de la cirugia cardiaca cuando se ha producido dafio tisular en la unién
AV (hemorragia, edema o inflamacion).

Diagnéstico ECG:
* Taquicardia de QRS estrecho (salvo bloqueo de rama previo).

* Habitualmente existe disociacion AV, siendo la frecuencia ventricular
> auricular.

» Aveces existe conduccion VA, situandose la P tras el QRS (RP corto).

*Puede haber latidos de captura (complejos adelantados precedidos
de P sinusal).

LA AAAAA

50 mm/s, 20 mm/mV i

TAQUICARDIA VENTRICULAR (TV)

Se considera TV la existencia de 3 o mas latidos originados en ventriculo
con una frecuencia cardiaca elevada, usualmente mayor de 120/min. Si
la frecuencia cardiaca es menos elevada se habla de ritmo ventricular
acelerado.

Dependiendo de la duracién, las TV pueden ser sostenidas (episodios
prolongados, generalmente mas de 30 segundos) o no sostenidas (episodios
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cortos). Las TV sostenidas son mas susceptibles de producir inestabilidad
hemodinamica.

Dependiendo de la morfologia, pueden ser monomorfas (todos los
complejos QRS durante la taquicardia tienen la misma morfologia) o
polimorfas (complejos QRS de diferentes morfologias). Las TV polimorfas
se relacionan mas frecuentemente con la existencia de cardiopatia
congeénita, miocardiopatia y, sobre todo, con canalopatias cardiacas.
Las TV monomorfas con corazén estructuralmente normal se conocen
como TV idiopaticas y son propias de adolescentes y adultos jévenes,
aunque pueden verse en neonatos.

Criterios ECG:
- QRS ancho (la anchura varia en funcion de la edad y del mecanismo
de TV).

- Relacion QRS/P: lo usual es que se produzca disociacion AV con
frecuencia ventricular mayor que la auricular (mas QRS que ondas P).
Menos frecuente es que haya conduccion de ventriculos a auriculas, con
lo que las ondas P se situaran detras de cada QRS (RP corto). Enlas TV
muy rapidas, las ondas P se visualizan con dificultad.

- Complejos de captura o fusion: durante la taquicardia, algunos latidos
sinusales pueden pasar por el nodo AV y despolarizar normalmente el
ventriculo, generando complejos QRS adelantados, precedidos de onda P
y con QRS estrecho intercalados entre los complejos de la TV (capturas),
que en ocasiones se fusionan los QRS de la taquicardia produciendo
complejos de morfologia hibrida (complejos de fusién). La existencia de
disociacién AV y de capturas es muy util en el diagnostico diferencial,
ya que descarta las taquicardias de QRS ancho de origen no ventricular
(TA, TRAVo o TRIN con bloqueo de rama, TRAV antidrémica).

- La morfologia del QRS orienta = | e TERRE
sobre el origen de la taquicardia: un | B
patron de bloqueo de rama derecha /T W
sugiere origen en ventriculo izquierdo
y viceversa.
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FIBRILACION VENTRICULAR:

Se producen estimulos procedentes de muchos focos ectopicos
ventriculares, apareciendo contracciones cadticas incapaces de llevar a
cabo un bombeo eficaz. Los ventriculos estan “temblando irregularmente”.
Es una situacion de emergencia vital que requiere desfibrilaciéon inmediata

Anexo 1. Diagnostico mediante ECG en taquicardia

__—TAQUICARDIA QRS ESTRECHO —___

— .

4 Y
RR regular RR irregular
~.
~ i
\\
. TA, TAM
1:1 Bloqueo AV disociacion AV FIA
P=QRS P>QRS QRS>P FA
\ l \
TRAVo TA TAU
TRIN FIA
TA
TRAVP
__— TAQUICARDIA QRS ANCHO —__
—,
RR regular RR irregular
Cualquier t. supraventricular FIA preexcitado
con blogueo de rama FA preexcitada
TRAVa v

™

TRAVO: TAQUICARDIA POR REENTRADA AV ORTODROMICA; TRIN: TAQUICARDIA POR REENTRADA AV INTRANODAL; TA:
TAQUICARDIA AURICULAR; TAM: TAQUICARDIA AURICULAR MULTIFOCAL; TRAVP: TAQUICARDIA POR REENTRADA AV PER-
MANENTE; FIA: FLUTTER AURICULAR, TAU: TAQUICARDIA AUTOMATICA DE LA UNION; FA: FIBRILACION AURICULAR, TRAVA:
TAQUICARDIA POR REENTRADA AV ANTIDROMICA; TV: TAQUICARDIA VENTRICULAR.

TRATAMIENTO URGENTE DE LAS TAQUICARDIAS

Lo primero es asegurar el ABC.

Siempre que sea posible debe registrarse un ECG en taquicardia y
del momento en que se consigue (0 no) la cardioversién.
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Taquicardia QRS estrecho. probablemente
supraventricular:
A. Si el paciente esta estable:

1. Maniobras vagales: aplicacion de frio en la cara en lactantes,
maniobras de Valsalva o induccion del vomito.

2. Si no cede: ADENOSINA. Bloquea de forma transitoria el nodo
sinoauricular y auriculoventricular. La dosis de adenosina se administra
de forma ascendente cada 2 minutos hasta conseguir respuesta: 0,1-0,3
mg/kg (maximo 12mg/dosis o 30 mg/total). Es fundamental administrarla
mediante la via mas grande posible y mas cercana al corazén y en forma
de bolo rapido.

3. Si no remite, valorar administracion intravenosa de flecainida, esmolol
0 amiodarona intravenosos. Verapamil puede ser muy eficaz pero hay
que evitar su administracion intravenosa en lactantes menores de 1 afo.

4. Sino responde o empeora: cardioversion eléctrica (0'5-1 J/kg) bajo
sedacién previa.

B. En caso de inestabilidad hemodinamica
Cardioversion eléctrica 0’5-1 J/kg. (Se pueden administrar varias dosis,
maximo 4J/kg).

Taquicardia con QRS ancho:

A. Si el paciente esta estable:
1. Pensar en posible TSV con conduccidn aberrante: maniobras vagales,
seguido si es necesario de adenosina.

2. Si no es efectivo o se piensa que se trata de un ritmo ventricular:
AMIODARONA 5 mg/kg iv en 15-30 min. Se puede repetir hasta un maximo
de 15 mg/kg.

3. Si no cede: valorar otros farmacos.
4. Si no cede: valorar cardioversion 0,5-4 J/kg.
B. Con inestabilidad hemodinamica:
1. Cardioversion: 0’5-4 j/kg.
2. Si fibrilacién ventricular o taquicardia ventricular sin pulso:

a.Desfibrilacién no sincronizada 4 J/kg
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b.Iniciar manobras reanimacién cardiovascular durante 2 minutos
c. Si persiste FV o TVSP: desfibrilacion 4J/kg y reanudar RCP 2 minutos.

d.Si persiste: Adrenalina 0’01 mg/kg, nuevo choque eléctrico y RCP
dos minutos.

e. Si persiste: amiodarona 5mg/kg. Desfibrilacién y dos minutos de RCP.

f. Si persiste continuar secuencia: farmaco-choque-RCP. La adrenalina
puede repetirse cada 3-5 minutos (cada 2 choques eléctricos) y la
amiodarona hasta 3 dosis.

Anexo 2. Esquema de tratamiento urgente de las taquicardias
- TAQUICARDIA QRS ESTRECHO -

—

Y
hemodindmicamente INESTABLE hemodinamicamente ESTABLE
Material RCP preparado Desfibrilador y material RCP preparado
Monitorizar Monitorizar
Acceso venoso-analgesia/sedacion ECG 12 derivaciones
ECG 12 derivaciones (Maniobras vagales)
Mantener registro al menos de 1 derivacion Via venosa en brazo derecho
! Adenosina:
Cardioversién sincronizada 100-300 pg/Kg (méx. 12 mg/dosis) IV

1. Adhesivos de descarga RAPIDO . i

2. Potencia: 0,5-1 W/Kg Lavar inmediatamente con SSF

3_Sincronizar Puede repetirse la dosis

4. Descargar Contraindicaciones: asma

- TAQUICARDIA QRS ANCHO

4 I
hemodinamicamente INESTABLE hemodinamicamente ESTABLE

CARDIOVERSION 1-2 W/Kg | (considerar TSV aberrante)
_— ADENOSINA IV

TAQUIARRITMIA Taquicardia AMIODARONA IV
AURICULAR — QRS ancho 5 mg/Kgen 10-20' »5-15 pg/Kg/mino 5 mg/Kg/12 h
PREEXCITADA irregular TV polimorfa: tratamiento especifico
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SINCOPE Y DOLOR TORACICO EN
PEDIATRIA

Miguel Angel Granados Ruiz, Daniel Salvo Chabuel

DOLOR TORACICO

El dolor toracico es un motivo de consulta frecuente en cardiologia
infantil, y supone un 0,3-0,6% de las consultas en urgencias. En la mayoria
de los casos se debe a procesos de escasa trascendencia clinica. Sin
embargo, en ocasiones la causa del dolor puede ser potencialmente
grave y el pediatra ha de identificar aquellas patologias que precisan
un tratamiento inmediato y las que pueden comprometer en un futuro la
vida del paciente.

Se estima que la causa cardiaca del dolor toracico es menor a un 5%
de los casos. La tendencia a asociar estos sintomas con la patologia
cardiaca produce una preocupacion importante en los pacientes y sus
familias.

En la aproximacion al dolor toracico, son esenciales la historia clinica 'y
la exploracioén fisica, que permiten detectar los signos de alarma cuando
estan presentes y evitar la realizacion de pruebas complementarias
innecesarias.

FISIOPATOLOGIA

Los estimulos dolorosos procedentes de las estructuras somaticas
(piel, sistema musculoesquelético) y visceras toracicas (eséfago, corazon)
confluyen en las astas posteriores de la médula espinal y ascienden
de forma conjunta. Por este motivo, el cerebro es incapaz de distinguir
las sefiales viscerales de las sefiales mas comunes que surgen de los
receptores somaticos. Por este motivo, el dolor toracico de causa cardiaca
puede presentarse en la misma localizacion que otros dolores viscerales
(esofagico) o de causa somatica.
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CAUSAS DE DOLOR TORACICO NO CARDIACAS:
Idiopatica
Musculo-esquelética:
e Costocondritis
e  Traumatismo o distension muscular
e Alteracion de la caja toracica o de la columna dorsal (escoliosis, cifosis)
o Hipersensibilidad mamaria (mastalgia)
Respiratoria:
e Tos grave, bronquitis
Derrame pleural
e  Neumonia lobar
e Asmainducida por el ejercicio
e  Neumotdrax o neumomediastino espontaneo
s Tromboembolismo pulmonar
Gastrointestinal:
.
.

Causa esofagica: reflujo gastroesofagico, espasmo esofagico, cuerpo extrafio esofagico, esofagitis

Gastritis
e Colecistitis
Psicégena:

e Hiperventilacion
e Sintomas de conversion
o Depresion
Origen mixto:
e Punzada de Teixidor
e  Herpes zoster
e Pleurodinia
CARDIACAS:
Disfuncién ventricular isquémica:
e Anomalia estructural (estenosis adrtica o pulmonar grave, miocardiopatia hipertréfica obstructiva,
miocardiopatia dilatada, sindrome de Eisenmenger)
s Prolapso de la valvula mitral
e Cardiopatia intervenida (Switch arterial en trasposicion de los grandes vasos)
e Alteracion de las arterias coronarias (congénita, cardiopatia isquémica, hipertension, drepanocitosis)
e Cocaina (adiccion), sobredosis de simpaticomiméticos
e Diseccion o aneurisma aortico (sindrome de Turner, Marfan o Noonan)
Inflamacién:
. Pericarditis (viral, bacteriana o reumatica)
e Miocarditis aguda o crénica
e Sindrome postpericardiotomia o sindrome de Dressler
e Enfermedad de Kawasaki
Alteracion del ritmo:
e  Taquicardia supraventricular
« Extrasistole ventricular frecuente
e Taquicardia ventricular

ORIENTACION DIAGNOSTICA

Evaluacioén inicial:

El dolor toracico puede ser la manifestacién de una patologia
potencialmente grave. Nuestro objetivo es descartar que se trata de una
de estas causas y para ello nos basaremos en la anamnesis, exploracion
fisica y una serie de pruebas complementarias disponibles en cualquier
centro hospitalario (electrocardiograma, radiografia, determinaciones
analiticas). No siempre es posible llegar a un diagnéstico etioldgico, por
lo que nos debemos centrar en detectar aquellos dolores toracicos que
presenten signos de alarma o que sean de presentacion atipica.

Estos sintomas pueden generar mucha ansiedad en los nifios y sus
padres, y esto se ha de tener en cuenta de cara a la aproximacién inicial
de estos pacientes.
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Ante un dolor toracico es importante determinar la gravedad del mismo
desde el primer momento. En caso de encontrarnos ante un paciente
inestable nos obliga a realizar una anamnesis y exploracion fisica rapida
y dirigida, de cara a descartar si nos encontramos ante una causa
potencialmente grave.

Consideramos como signos de alarma iniciales los siguientes hallazgos:
Alteracion del nivel de conciencia, mala perfusiéon periférica, cianosis,
palidez, sudoracion, dificultad respiratoria, hipoventilacidon o auscultacion
pulmonar patoldgica, ingurgitacion yugular, tonos cardiacos apagados,
taquicardia desproporcionada, ritmo de galope, pulsos periféricos débiles
0 asimétricos, hipotension o hipertensién persistentes.

Anamnesis:

1. Antecedentes familiares:

*Enfermedades hereditarias con afectacion cardiolégica (sindrome
de Marfan u otras conectivopatias, miocardiopatia hipertréfica u otras
miocardiopatias, sindrome de Brugada, sindrome de QT largo, aortopatia
no sindrémica).

*Sincopes o muerte subita de origen incierto (especialmente en
familiares menores de 50 afios).

* Historia reciente de diagndstico, intervencion cardiolégica o muerte
de causa cardiaca que genere preocupacioén en el paciente.

2. Antecedentes personales:
*Episodios previos de dolor toracico, caracteristicas y tiempo de
evolucion.

*Procesos infecciosos recientes (en el ultimo mes).

» Cardiopatias congénitas, corregidas o no corregidas, especialmente
en presencia de lesiones residuales potencialmente graves (obstrucciéon
grave del tracto de salida del ventriculo izquierdo, insuficiencia aortica
grave, hipertrofia ventricular grave, dilatacién grave de aorta ascendente,
HTP grave).

* Antecedentes quirurgicos: especialmente el historial de cirugia cardiaca
reciente (sindrome postpericardiotomia).

* Sintomas asociados (fiebre, tos, sincope, palpitaciones), prédromos
(mareo, nauseas, sudoracion). Antecedente de traumatismo o ejercicio
excesivo. Intervenciones quirurgicas. Enfermedades previas. Posibles
tensiones familiares o escolares.
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*Sindromes que asocian dilatacién de aorta ascendente o prolapso
mitral (conectivopatias con afectacion cardiovascular).

* Antecedente de enfermedad de Kawasaki, si presenta afectacion
coronaria y si toma algun tratamiento.

*Trastornos de coagulacion, tratamiento con anticonceptivos,
inmovilizacién prolongada.

* Drepanocitosis.
* Patologia digestiva o respiratoria.

3. Historia del evento:
* Comienzo y fin del dolor (brusco o progresivo), duracion, frecuencia.

*Localizacion (regional, a punta de dedo o difuso, uni o bilateral),
irradiacion.

» Caracteristicas (opresivo, pirosis, se modifica con los movimientos,
cambios posturales o respiracion).

* Factores desencadenantes (ejercicio, ingesta, estrés, traumatismo),
factores agravantes y atenuantes, necesidad de interrumpir actividad.

Muchas caracteristicas del dolor toracico son inespecificas y en
ocasiones no es posible determinar la causa del mismo. Sin embargo,
podemos definir los aspectos generales de diferentes tipos de dolor
toracico:

Dolor musculo-esquelético: Localizado, que se reproduce a la palpacion
o con la movilizacién de brazos y musculatura toracica (puede producirse
con la inspiracion profunda). Su duracion puede ser de semanas o meses.

Dolor gastrointestinal: Dolor que modifica sus caracteristicas en relacion
con la ingesta de alimentos, con la regurgitacion o vémitos. Pirosis. No
es infrecuente su localizacién en precordio.

Dolor pericardico: Dolor que empeora con la inspiracion profunda y
con el decubito (los pacientes son incapaces de mantenerse tumbados
por el malestar provocado). Asociacion con cuadro infeccioso actual o
en semanas previas.

Dolor de causa respiratoria: Relacionado con la tos o con los movimientos
respiratorios. Cuadro respiratorio o febril intercurrente.

Dolor sugestivo de causa cardioldgica:

*Localizacion precordial de inicio y fin brusco, con sensacién de
palpitaciones y malestar (posible relacion con taquicardia paroxistica).

*Si se acompana de sincope, disnea o palpitaciones en relacién con
el esfuerzo.
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*Dolor precordial difuso y opresivo, irradiado a cuello, mandibula,
ambos brazos y/o espalda, acompanado de cortejo vegetativo, que no
se modifica con la respiraciéon, desencadenado por el esfuerzo o el frio
(posible causa isquémica, aunque es excepcional en pediatria).

Exploracion:

1. Inspeccion: Nivel de conciencia, coloracion, fenotipo (rasgos faciales),
anatomia toracica (pectus excavatum, asimetrias toracicas, escoliosis),
signos traumaticos.

2. Palpacién. Palpacion de uniones costocondrales y condroesternales.
Existencia de irregularidades de la pared costal, aire subcutaneo, frémito
en precordio y cuello, latido hiperdinamico, signos de congestion sistémica
(ingurgitacion yugular, hepatomegalia). Relleno capilar. Pulsos en los
cuatro miembros.

3. Auscultacién:
- Respiratoria: Hipoventilacién, sibilancias, crepitantes o roce pleural.

- Cardiaca: Intensidad de los tonos, frecuencia cardiaca y alteraciones
del ritmo, ritmo de galope, soplo sistélico eyectivo en foco adrtico (estenosis
aortica), soplo mesosistélico con clic en foco mitral (prolapso mitral),
refuerzo del segundo tono (hipertension pulmonar), roce pericardico.

Una auscultacién normal no excluye patologia cardiaca.

Pruebas complementarias:

No suelen ser muy utiles cuando la historia clinica y la exploracién no
orientan hacia algun tipo de patologia. Si no existen datos de afectacion
respiratoria o cardiovascular no esta indicada su realizacion.

1. Radiografia de térax: Indicada si hay antecedente de traumatismo
importante, ingesta de cuerpo extrafio, aire subcutaneo, fiebre...

2. ECG: Ante sospecha de arritmia, isquemia, pericarditis o hipertrofia
de cavidades.

Los principales hallazgos patolégicos que podemos encontrar son:

» Signos de isquemia aguda: Elevacion convexa del ST en las
derivaciones que recogen el area infartada, con descenso del ST en las
derivaciones mas alejadas (imagen en espejo); a partir de las 8-9 horas
de evolucién aparecen ondas Q anchas y profundas en las derivaciones
que recogen el area infartada como resultado de la necrosis transmural.

» Signos de hipertrofia ventricular izquierda grave: ondas Q patoldgicas
(profundas) en derivaciones inferiores y/o laterales, cambios muy
prominentes en el segmento ST y en la onda T.
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» Signos de pericarditis aguda en fases iniciales: elevacién céncava
del segmento ST en casi todas las derivaciones, excepto V1 y aVR;
segmento PR con pendiente descendente.

» Signos de miocarditis: taquicardia sinusal, complejos QRS de bajo
voltaje, cambios en el segmento ST y en la onda T, prolongacién del PR,
prolongacién del intervalo QTc.

» Signos de derrame pericardico: complejos QRS de bajo voltaje,
alternancia eléctrica (variaciones en la direccion amplitud de los complejos
QRS latido a latido).

* Presencia de sustrato arritmogénico: PR corto, preexcitacion tipo
Wolff-Parkinson-White.

» Signos de TEP: taquicardia sinusal; signos de sobrecarga ventricular
derecha (bloqueo de rama derecha, desviacion del eje del QRS a la
derecha y cambios inespecificos en el segmento ST o en la onda T en
precordiales derechas)

3. Analitica sanguinea: No indicada de forma rutinaria. Unicamente
dirigida segun nuestra sospecha. Si se sospecha afectacion coronaria
determinar enzimas cardiacas. Ante sospecha de pericarditis, estudio de
virus cardiotropos (Coxsackie, Echovirus, adenovirus), ANAs y hormonas
tiroideas. Dimero-D en caso de sospecha de TEP.

4. Ecocardiografia. Dependiendo de los hallazgos previos.

5. Otras: Holter, estudio hemodinamico, ergometria... Reservadas para
casos muy seleccionados.

ACTITUD Y TRATAMIENTO

Dependera de la etiologia. En la mayoria de los casos, tras una adecuada
anamnesis y exploracion, se podra dar el alta con tratamiento (analgesia,
reposo, medidas locales, tratamiento especifico de cuadro infeccioso o
respiratorio).

Esta indicada la derivacién a Cardiologia Pediatrica en el caso de que
se presenten los siguientes signos de alarma:

* Antecedentes familiares de muerte subita, sindrome del QT largo,
miocardiopatia hipertréfica u otras relacionadas.

* Antecedentes personales de cardiopatia congénita u otra cardiopatia.

* Dolor desencadenado o exacerbado con el ejercicio o acompanado
de otros sintomas como mareo, sincope, palpitaciones...

* Hallazgos patoldgicos en la exploracion o pruebas complementarias.
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SINCOPE

CONCEPTOS

Para hablar de los sincopes es preciso definir una serie de conceptos:

1. Sincope: Pérdida de la conciencia y del tono postural de caracter
transitorio, con una recuperacién espontanea completa (y habitualmente
rapida). En la mayoria de los casos se debe a una disminucion transitoria
de la perfusion cerebral.

2. Presincope: Sensacion de desvanecimiento inminente y sintomas
vagales (palidez, sudoracién, sensacién de taquicardia). Estos sintomas
pueden darse de forma aislada (sin llegar a perder la conciencia) o como
prodromos de un sincope.

Es frecuente que nuestros pacientes refieran estos sintomas como
sensacion de “mareo”, si bien este concepto también se puede emplear
para referirse a la “sensacién de giro de objetos” propia de los vértigos.
Es importante que lo diferenciemos a la hora de interrogar al paciente.

Los sincopes son frecuentes en la edad pediatrica y generalmente
tienen un caracter benigno. Si bien, el sincope puede ser la manifestacién
de una enfermedad con riesgo de muerte subita, y por lo tanto de un

evento futuro potencialmente mortal.

CLASIFICACION
Los mas frecuentes son el vasovagal y el sincope por hipotension
ortostatica.

NEUROMEDIADO

-Sincope vasovagal

-Sincope por hipotension (disautonomia) ortostatica postural.
-Sincope situacional: ejercicio, tos, miccién, defecacién, peinado...
-Espasmo del sollozo

CARDIACO

Lesion obstructiva:
-Obstruccion tracto de salida ventricular: estenosis adrtica, miocardiopatia obstructiva,
estenosis pulmonar, hipertension pulmonar
-Obstruccion llenado ventricular: estenosis mitral, taponamiento pericardico,

pericarditis constrictiva, mixoma auricular

Disfuncién miocardica:
-Anomalia arterias coronarias: congénita, enfermedad de Kawasaki o arteriosclerética
-Miocarditis, miocardiopatia dilatada

-Displasia arritmogénica del ventriculo derecho

Arritmia:
-Taquicardia o bradicardia extrema
-Sindrome del QT largo
-Taquicardia ventricular catecolaminérgica
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Sincope vasovagal:

Es, de lejos, el tipo de sincope mas comun en pediatria, especialmente
en la adolescencia y habitualmente en pacientes sanos sin patologia
predisponente.

Con frecuencia se encuentran desencadenados por situaciones que
favorecen el estimulo del tono vagal: bipedestacion o ayuno prolongado,
estimulos dolorosos, miedo o ansiedad, extraccién o vision de sangre,
ambientes muy calidos o con aglomeracion de gente, miccional o
defecatorio, tusigeno, en relacion con los vomitos o con el peinado, al
levantarse por las mafianas o por el cese brusco de ejercicio intenso...

Su principal caracteristica es la presencia de prodromos de varios
segundos de duracién que incluyen la sensacion de desvanecimiento,
disminucién de la vision, confusion, nauseas, sudoracién y palidez. Ademas,
tras la recuperacion de la conciencia es frecuente que los pacientes se
encuentren palidos, con sensacion de falta de fuerza y desorientados
durante unos minutos, y la recuperacion completa posterior.

Tenemos que tener muy claras las caracteristicas de un sincope
vasovagal tipico, ya que es el tipo que con mas frecuencia nos vamos a
encontrar. En aquellos episodios que no encajen perfectamente podemos
hablar de sincope atipico (o no tipico), y debemos solicitar valoracion
por el cardidlogo pediatrico.

Sincope por hipotension ortostatica postural (disautonémico):

En este caso la vasoconstriccion adrenérgica de arteriolas y venas
no se produce o es inadecuada, lo cual provoca una hipotension sin
taquicardia refleja. Puede ser originado por farmacos, situaciones que
producen hipovolemia (diuréticos, cuadros gastrointestinales, sangrados,
consumo de alcohol), o por reposo en cama o bipedestacion prolongados.
A diferencia del prédromo del vasovagal, el unico sintoma suele ser un
leve mareo.

Sincope de origen cardiaco

Un sincope de origen cardiaco es un evento potencialmente mortal.
Debemos de sospecharlo ante la presencia de una serie de signos de
alarma:

+ Desencadenado por ejercicio, situaciones de estrés o sobresaltos
* Ausencia de prodromos
» Acompafiados de dolor toracico y/o palpitaciones

+ Otros hallazgos en la anamnesis, exploracion o ECG que sugieran
cardiopatia.
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* Ademas, hay que mantener un elevado nivel de sospecha en pacientes
con cardiopatia conocida que predisponga a eventos de muerte subita,
como son las lesiones obstructivas, hipertension pulmonar, antecedentes
de arritmias (incluyendo bloqueos y bradiarritmias) o sindromes que las
predisponen, patologia coronaria y miocardiopatias; asi como la presencia
de antecedentes familiares de muerte subita en sujetos jévenes o de
algunas de estas patologias de caracter hereditario.

ORIENTACION DIAGNOSTICA

Evaluacion inicial:

En la aproximacion al sincope, es importante realizar una historia clinica
completa, con énfasis en los antecedentes del paciente, desencadenantes
y caracteristicas de la pérdida de conciencia, que permitan diferenciarlo
de otras pérdidas de conciencia como las crisis epilépticas o los trastornos
paroxisticos (espasmo del sollozo), asi como detectar signos de alarma.

Un episodio de pérdida de conciencia es un evento que genera mucha
angustia en el paciente y su familia. Es importante entender su preocupacion
y resolver sus dudas y explicar que nuestro objetivo es descartar que la
causa del sincope sea una patologia potencialmente grave.

Anamnesis:

La historia clinica es la base del diagnéstico, interrogando acerca de
los antecedentes personales y familiares relevantes. La ausencia de
cardiopatia estructural descarta en mas de un 95% de los casos el origen
cardiaco de un sincope.

Es imprescindible realizar una anamnesis dirigida sobre las caracteristicas
del episodio que incluya:

* Situacion en la que se dio el episodio: qué estaba haciendo el paciente
en los minutos previos al inicio de los sintomas

*Presencia de otros factores predisponentes: ayuno o bipedestacion
prolongada, situaciones de calor, periodo postprandial, aglomeraciones
de gente.

*Prodromos y sus caracteristicas, o ausencia de los mismos.

 Caracteristicas de la pérdida de conciencia: duracion, presencia de

palidez o cianosis, movimientos asociados, pérdida del tono postural
desde la bipedestacion y si el paciente se ha podido golpear con la caida.

*Periodo de recuperacion: que sintomas presentaba el paciente, si
han cedido y en cuanto tiempo.

No es infrecuente que los pacientes hayan tenido sincopes con
anterioridad, y es util preguntar si las caracteristicas del episodio actual
concuerdan con los previos.
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Exploracién fisica:

En la mayoria de los casos no vamos a encontrar hallazgos relevantes
en la exploracion fisica del paciente. La exploracion fisica por si sola no
permite descartar el origen cardiaco del sincope. Debe incluir:

* Toma de constantes incluyendo frecuencia cardiaca y tension actual.
Si el sincope se produjo tras la bipedestacion es conveniente tomar la
tension arterial tanto en decubito como en bipedestacion.

* Exploracion completa incluyendo exploracion neuroldgica

Pruebas complementarias:
Ante todo paciente con un sincope debemos realizar un

electrocardiograma, independientemente del grado de sospecha de
causa cardiaca.

Un sincope puede ser la primera manifestacion de una enfermedad de
base potencialmente grave y el ECG puede permitirnos diagnosticar algunas
de estas causas (canalopatias, preexcitacién, signos de miocardiopatias/
miocarditis).

En todo registro debemos valorar el ritmo y frecuencia cardiaca,
intervalos eléctricos, signos de hipertrofia ventricular o trastornos de la
conduccion intraventricular y caracteristicas de la repolarizacion.

Los siguientes hallazgos nos han de hacer sospechar de un sincope
de causa arritmica:

*Bloqueos AV completo o de alto grado

*Bradicardia severa (< 40 Ipm) o pausas > 3 segundos

* Preexcitacion

*Bloqueo completo de rama derecha o rama izquierda

* Criterios por voltaje de crecimiento cavidades izquierdas

*Patréon de sindrome de Brugada

* Alteracion intervalo QT corregido (Normal: QTc >370 y <440 mseg)
*Ondas T negativas en cara lateral fuera de los primeros dias de vida.

*Ondas T negativas en V1-3 en pacientes mayores de 14 afos y/o
ninos que hayan completado el desarrollo puberal. Es un hallazgo sin
relevancia en la mayoria de los casos, pero se puede detectar en un 5%
de los casos de displasia arritmogénica del ventriculo derecho.

* Extrasistolia ventricular con complejos QRS de distintas morfologias.

Se recomienda realizacion de glucemia capilar en aquellos sincopes
en contexto de ayuno prolongado, ejercicio fisico o con procesos
gastrointestinales intercurrentes.
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En el caso de que nos encontremos ante un paciente portador de
un dispositivo cardiaco (DAI, Holter subcutaneo, marcapasos), la
interrogacién del mismo por parte de un especialista puede permitirnos

determinar la causa del sincope.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Crisis epiléptica: Las crisis convulsivas suelen producirse sin factores
desencadenantes ni prédromos (exceptuando las crisis con aura o crisis
parciales secundariamente generalizadas). La pérdida de conciencia
suele ser de inicio brusco y duracién mayor a un minuto, a diferencia
del sincope, donde la perfusién cerebral completa se restablece tras
la caida al suelo. Pueden presentar cianosis, pero no palidez, frialdad
ni sudoracién. Las crisis epilépticas presentan un periodo postcritico
prolongado caracterizado por estupor y somnolencia, que no esta presente
en los sincopes.

Cabe destacar que un sincope puede presentar caracteristicas similares
a una crisis epiléptica, lo que se denomina sincope convulsivo.

Habitualmente se produce cuando la hipoperfusion cerebral es mayor
de 15 segundos. Cursan con rigidez, mioclonias y/o pérdida de control
de esfinteres. Las mioclonias producen espasmos de las extremidades
que suelen ser menos numerosos y ritmicos que los movimientos ténico-
clonicos; y no suelen presentarse desde el inicio inmediato del episodio.

Hipoglucemia: Causa muy infrecuente de sincope. Suele presentar
sintomas vegetativos (sudoracién, taquicardia) y se acompana de cefalea,
agitacién, debilidad, sensacién de hambre, bostezos. Puede haber pérdida
de conciencia, aunque es mas frecuente el estupor. Suele mejorar
gradualmente tras el aporte de glucosa. No mejora con el decubito.

Hiperventilacién: Produce hipocapnia y secundariamente
vasoconstriccién de la circulacion cerebral. Generalmente hay un
desencadenante estresante, con inicio de taquipnea e instauracion
progresiva de sintomas como sensacion de sofoco, ahogo, opresién toracica,
palpitaciones, hormigueo y adormecimiento labial y de extremidades.
Puede durar hasta 30 minutos. La recuperacion también es gradual y
posteriormente es posible reproducir el episodio.

Vértigo: Puede haber palidez y sudoracion, con sensacion de giro de
objetos, pero no pérdida de conocimiento. Empeora con los movimientos
bruscos de cabeza. Duracion mas prolongada.

Migrafa: Puede ser sintoma acompafante o prodromico. Mejora con
el cese de la cefalea. La presencia de sintomas presincopales y cefalea
obliga a descartar la hipoglucemia como causa.

Intoxicaciones: Farmacos, alcohol, monéxido de carbono, drogas.
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Traumatismo craneoencefalico: Antecedente de traumatismo. En los
episodios no presenciados puede no ser posible establecer la secuencia
temporal de la pérdida de conciencia y el traumatismo.

ACTITUD Y TRATAMIENTO

Sospecha de sincope neuromediado:
En la mayoria de los casos la anamnesis, exploracién fisica y

electrocardiograma van a sugerir que nos encontramos ante un sincope
neuromediado.

En esta situacién no es preciso la realizacion de otras pruebas
complementarias ni instaurar ningun tratamiento especifico.

Es importante tranquilizar al paciente y a la familia de la benignidad
del cuadro e instruirlos acerca de los factores predisponentes que pueden
evitar, lo sintomas que pueden reconocer y cémo actuar cuando el paciente
empieza a presentar prédromos:

« Evitar predisponentes como los ambientes muy calidos o aglomeraciones
y la bipedestacién prolongada. En caso de sospecha de hipotension
ortostatica se recomienda levantarse lentamente siempre que el paciente
permanezca tumbado o sentado durante un tiempo prolongado.

* Mantener una buena hidratacién durante el todo el dia y en especial
previo a la actividad fisica, y evitar dietas hiposddicas. En aquellos casos
en los que el paciente presenta cifras de tensién arterial en percentiles
inferiores de la normalidad, es recomendable aumentar la ingesta de sal
distribuida en las diferentes comidas del dia.

*Se recomienda realizar ejercicio no extenuante de forma habitual.

*En caso de reconocer los sintomas prodromicos, el paciente debe
interrumpir lo que esté haciendo, pedir ayuda y adoptar una posicion
en decubito o de cuclillas, con la cabeza entre las piernas. Favorecer el
retorno venoso con elevacion pasiva de las piernas desde el decubito o
la flexion de las piernas contra el pecho en la sedestacion.

*Tras la recuperacién, es recomendable incorporarse lentamente,
pasando unos minutos sentado antes de ponerse de pie completamente.

Sospecha de origen cardiaco o en paciente cardidpata:
Una vez establecida la sospecha, los pacientes deben ser valorados

por Cardiologia Pediatrica.

» Sincope durante el ejercicio, en situaciones de estrés o por estimulos
auditivos.

+ Sincope con sintomas sugestivos de insuficiencia cardiaca,
tromboembolismo pulmonar o cardiopatia estructural (estenosis adrtica,
miocardiopatia hipertréfica), infarto agudo de miocardio, diseccion adrtica.
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» Cardiopatia estructural conocida.
» Postoperatorio de cirugia cardiaca.

» Paciente portador de dispositivo cardiaco (marcapasos, DAI, Holter
subcutaneo)

* Anomalias en ECG (descritas previamente).
* Antecedentes familiares de muerte subita en personas jévenes.

Ademas, es recomendable que todo sincope atipico (que no presente
completamente caracteristicas de causa neuromediada) sea valorado por
su cardiélogo pediatrico.
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HIPERTENSION ARTERIAL, OBESIDAD
Y OTROS FACTORES DE RIESGO
CARDIOVASCULAR EN PEDIATRIA

José Manuel Siurana Rodriguez, Irene Sancho Marquina

HIPERTENSION ARTERIAL

Epidemiologia

En los ultimos afos, tanto la prevalencia de presion arterial (PA) elevada
cémo de hipertension arterial (HTA) ha aumentado en la poblacion pediatrica
siendo mayor en varones (15-19%) que en mujeres (7-12%), y al mismo
tiempo, mayor en adolescentes que en nilos mas pequenfos.

La prevalencia real de HTA sintomatica en nifios y adolescentes es
aproximadamente del 3,5%, mientras que la prevalencia de PA normal-
alta o prehipertensién se encuentra en el 2-3,5%, con tasas mas altas
entre nifios y adolescentes con enfermedades crénicas. En jovenes con
sobrepeso y obesidad la prevalencia de HTA es del 4-25%, mientras que
en nifos con trastornos del sueno la prevalencia es del 4-14%. Aquellos
pacientes con enfermedad renal créonica (ERC) en etapa terminal (ya sea
en dialisis o postrasplante) presentan un 48-79% de HTA, en los cuales
un 20-70% no esta controlada.

Definicion y diagnéstico

La PA debe medirse a partir de los 3 afios y re-evaluarse anualmente.
Aquellos pacientes con cifras de PA elevadas o condiciones fisicas en
riesgo elevado: obesidad, enfermedades renales, diabetes, coartacion
aodrtica, tratamiento con farmacos que eleven la PA, deben ser reevaluados
en cada revisiéon médica.

Los valores de PA deben interpretarse teniendo en cuenta el sexo,
la edad y la talla. En los menores de 16 afos, se define PA normal-alta
cuando las cifras de PA sistélica y/o diastolica (PAS y/o PAD) son 2p90
y <p95, mientras que en =16 afnos cuando la PA esta en 130-139/85-89
mmHg.

Para definir HTA se requiere haber medido en al menos tres visitas
unas cifras de PAS y/o PAD =p95. El estadio 1 comprende los valores
de PA 2p95 y <p99 o0 140-159/90-99 mmHg y el estadio 2 los valores de
PA >p99 o >160/100 mmHg.

La PA debe medirse con el nifio en posicién sentada (en lactantes se
hara en decubito) y tras un reposo de 3-5 minutos, con el brazo apoyado
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de manera que la fosa antecubital esté a la altura del corazén. Se deben
realizar tres mediciones con intervalo de 3 minutos entre ellas y la PA
definitiva sera el resultado de la media de las dos ultimas. EI método
auscultatorio es el de eleccidon. Se basa en el uso del fonendoscopio,
situado en la flexura del codo sobre la arteria radial, para auscultar los
ruidos de Korotkoff y asi determinar la PAS (primer ruido) y PAD (quinto
ruido). Sin embargo, en los ultimos afos se estan utilizando con mayor
frecuencia los dispositivos oscilométricos automaticos. En caso de detectar
cifras de PAS o PAD >p90 mediante un dispositivo oscilométrico, dichas
cifras deberan comprobarse mediante el método auscultatorio. No se
debe hacer un diagndstico de HTA basado exclusivamente en cifras
tensionales obtenidas por método oscilométrico.

Otro método que permite medir la PA es la monitorizacion ambulatoria
de la PA (MAPA). Consiste en la obtencion de mediciones programadas
de PA mediante un dispositivo oscilométrico portatil que el paciente lleva
conectado durante 24 horas en su ambiente habitual. Las principales
indicaciones para la realizacion de la MAPA son: confirmar la HTA antes
de iniciar tratamiento farmacoldégico, pacientes con diabetes tipo 1y
nefropatia cronica, pacientes trasplantados de rifién, higado o corazon,
evaluacion de la HTA refractaria y control de la PA en niflos con dafo
organico.

Causas y manejo del paciente con hipertension

La mayoria de los casos de HTA en pediatria suelen ser secundarios a
una patologia subyacente. En adolescentes, su incidencia ha aumentado
en relacion con el aumento de la prevalencia de obesidad y sindrome
metabdlico. La probabilidad de identificar una causa secundaria de HTA es
inversamente proporcional a la edad del nifio y directamente proporcional
al grado de elevacion de la PA. Por otro lado, debe sospecharse una
HTA monogénica en aquellos casos de HTA grave con mala respuesta
al tratamiento, actividad de renina plasmatica suprimida y antecedentes
familiares de HTA grave, de aparicién temprana y/o accidentes
cerebrovasculares.

Anamnesis
* La evaluacion del nifo hipertenso debe incluir una anamnesis completa,
la cual consta de:

*Antecedentes familiares: HTA, obesidad, enfermedades
cardiovasculares, diabetes, dislipemia, nefropatia hereditaria o enfermedad
endocrina hereditaria, etc.
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* Antecedentes personales: Peso al nacer, edad gestacional, anoxia,
oligohidramnios, diagnéstico previo de HTA, infeccidon urinaria previa,
patologia cardiaca, endocrina o neuroldgica.

* Factores de riesgo: Habitos dietéticos, sedentarismo, tabaquismo,
alcohol, dislipemia.

*Ingesta de farmacos que aumenten la PA (corticosteroides,
anticonceptivos orales, etc.)

* Anamnesis del suefio: Ronquidos, apnea, somnolencia diurna, sindrome
de apnea obstructiva del sueno.

*Sintomas sugestivos de HTA secundaria (sed/poliuria, nicturia,
hematuria, disuria, pérdida de peso, palpitaciones, sudoracion, extremidades
frias, virilizacién, etc.) y sintomas sugestivos de dafo organico (cefaleas,
ictus, epistaxis, vértigo, disnea, alteraciones visuales, convulsiones, etc.).

Exploracion fisica

* Obtener medidas antropométricas: peso, talla e indice de masa corporal.

*Buscar rasgos externos de sindromes o enfermedades asociadas
con HTA: neurofibromatosis, sindrome de von Hippel-Lindau, neoplasia
endocrina multiple, sindrome de Turner, sindrome de Williams, sindrome de
Cushing, hipertiroidismo, lupus, vasculitis, hiperplasia adrenal congénita,
etc.

* A nivel cardiovascular: medirla PAy el pulso en las cuatro extremidades,
comprobar la existencia de ruidos/soplos cardiacos y/o signos de hipertrofia
del ventriculo izquierdo o de insuficiencia cardiaca.

* A nivel abdominal: valorar la presencia de masas abdominales o
hepatoesplenomegalia.

* A nivel renal: cuantificar si existe disminucion del filtrado glomerular
y aumento de la excrecién de albuminuria.

*A nivel neurologico: detectar mediante oftalmoscopia cambios
hipertensivos, hamartomas retinianos o indicios de paralisis del nervio
facial.

Pruebas a realizar
Las pruebas que se deben realizar a todos los nifios con HTA son:

*Analisis de sangre: Hemograma, urea, creatinina, sodio, potasio,
calcio, glucemia y perfil lipidico en ayunas (colesterol total, LDL, HDL y
triglicéridos).
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*Analisis de orina y determinacion cuantitativa de la albuminuria y
proteinuria (indice Albumina/Creatinina y Proteina/Creatinina en una
muestra aislada de la primera orina de la mafiana).

*Pruebas de imagen: Ecografia renal, radiografia de torax,
electrocardiograma y ecocardiografia.

Tratamiento

El objetivo del tratamiento tanto con terapia farmacolégica como no
farmacolégica debe ser una reduccion de la PAS y PAD por debajo del
p90 o de 130/80 mmHg.

Los cambios en el estilo de vida son el primer paso en el tratamiento
de la HTA. Estos cambios incluyen la dieta y el ejercicio fisico. La dieta
debe ser rica en frutas, verduras, productos lacteos bajos en grasa,
cereales integrales, pescado, aves, frutos secos y carnes rojas magras;
con una ingesta limitada de azucar y de sal. En cuanto al ejercicio fisico,
se recomienda una actividad fisica de intensidad moderada-vigorosa
durante 60 minutos diarios y 3 sesiones/semana de intensidad vigorosa.

La terapia farmacolégica esta indicada en: nifios que permanecen
hipertensos a pesar de las modificaciones en el estilo de vida, HTA
sintomatica, HTA en estadio 2 sin un factor claramente modificable y
HTA asociada a ERC o diabetes. Debe iniciarse con un farmaco a la
minima dosis terapéutica, la cual se puede ir aumentando cada 2-4
semanas hasta el control de la PA o la aparicién de efectos adversos. El
paciente debe ser controlado cada 4-6 semanas vy, tras el control de la
PA, cada 3-6 meses. El tratamiento farmacolégico debe iniciarse con un
inhibidor de la enzima convertidora de angiotensina, un antagonista de
los receptores de angiotensina Il, un bloqueante de canales de calcio de
accion prolongada o un diurético tiazidico. Si la PA no se controla con
un solo farmaco, se pueden agregar mas farmacos escalonadamente.

En caso de HTA resistente (PA persistentemente elevada a pesar
del tratamiento con 23 agentes antihipertensivos de diferentes clases a
dosis maximas efectivas siendo uno de ellos un diurético), el tratamiento
incluira una dieta con restriccién de sodio, la eliminacion de sustancias que
eleven la PA, la identificacion de causas secundarias no diagnosticadas
de HTA, la optimizacion de la terapia y la agregacion de farmacos segun
fuera necesario. La espironolactona, un antagonista del receptor de
aldosterona, ha demostrado su eficacia como farmaco adicional en casos
de HTA resistente.
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OBESIDAD Y OTROS FACTORES DE RIESGO
CARDIOVASCULAR

Epidemiologia

El porcentaje de obesidad ha aumentado de forma exponencial en los
paises desarrollados en los ultimos decenios como consecuencia de los
cambios en el estilo de vida y la alimentacién. La incidencia de sobrepeso
y obesidad infantil varia segun las series, pero en general se situa en
el 20-30% de sobrepeso y el 8-10% de obesidad. Tomando los datos de
la Ultima encuesta de salud de la Fundacién Espafnola del Corazén, el
sobrepeso/obesidad, junto con el sedentarismo, la baja adherencia a la
dieta mediterranea vy la falta de suefo, suponen los factores de riesgo
cardiovascular (CV) mas frecuentes en la poblacién infantil, presentes hasta
en el 40% de los nifios espafioles. Tan solo el 20% de los adolescentes
obesos abandonan esta condicion al pasar a la edad adulta, mientras
que los que mantengan dicha condicién tendran una probabilidad de
mortalidad por enfermedades CV a lo largo de los siguientes 40 afios
entre 2 y 3 veces superior a otros adolescentes sin obesidad.

A pesar de las medidas que se han llevado a cabo para disminuir la
prevalencia, la obesidad infantil no ha dejado de aumentar, lo que en
parte se debe a que el nifo obeso es un paciente que suele presentar
un entorno familiar y social desfavorecido que dificulta hacer cambios en
la alimentacion o establecer rutinas de ejercicio fisico. La obesidad tiene
una fuerte correlacién con el nivel socioecondémico, siendo en algunas
series hasta 10 veces superior en zonas con ingresos econdmicos bajos
o0 medio-bajos.

Fisiopatologia de la aterosclerosis

En la fisiopatologia de la aterosclerosis intervienen varios mecanismos
fisioldgicos dependiendo de la exposicion que la provoque. Las patologias
que con mayor frecuencia generan un estado aterosclerético tienen en
comun la insulinorresistencia, la inflamacién y el estrés oxidativo. Asi, la
activacion del sistema inmunitario en un estado pro-inflamatorio requiere
niveles de glucosa en sangre elevados, mientras que en un estado de
insulinorresistencia el exceso de glucosa circulante en sangre genera la
secrecion de sustancias proinflamatorias.

La dislipemia aterogénica que habitualmente marca el proceso
inflamatorio se caracteriza por la siguiente triada: cifras disminuidas de
lipoproteinas de alta densidad (HDL) y cifras aumentadas de triglicéridos
y particulas pequefias de lipoproteinas de baja densidad (LDL). En un
estado de hipertrigliceridemia, tanto debido a un exceso de ingesta como
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a una disfuncién de la actividad de la lipoprotein lipasa secundaria a un
proceso inflamatorio, las particulas de HDL y LDL disminuyen su tamafio
y varian en su composicion, aumentando la cantidad de triglicéridos
en su interior a expensas de una reduccion del colesterol. Esto influye
negativamente en las HDL, las cuales pierden parte de su funcién regulatoria
de los niveles de colesterol en tejidos. Pero el dato mas critico de la
dislipemia aterogénica es el aumento del numero de particulas LDL de
pequeno tamafo. Estas particulas permanecen mas tiempo en la circulacion
sanguinea, con el consecuente riesgo de oxidacion, y tienen la capacidad
de penetrar con mas facilidad en el endotelio vascular, constituyendo
uno de los substratos de la placa de ateroma. La evidencia cientifica
ha demostrado que los pacientes con mayor cantidad de particulas LDL
presentan un mayor numero de eventos CV. El nivel de particulas de
LDL circulantes puede ser estimado de forma indirecta determinando la
concentracion de apolipoproteina B, puesto que cada particula de LDL,
VLDL e IDL tiene una apolipoproteina B, por lo que niveles elevados
de apolipoproteina B se corresponden con mayor numero de particulas
lipoproteicas pro-aterogénicas. La historia natural de la aterosclerosis
se inicia en la infancia, aunque raramente genera sintomatologia hasta
la edad adulta. Su localizacidon mas habitual es la pared posterior de
grandes arterias antes de una bifurcacién.

Criterios diagnésticos y clasificaciones

El indice de masa corporal (IMC), cociente entre el peso y la talla al
cuadrado (kg/m2), es la herramienta mas empleada para definir sobrepeso
(p85- p95 para edad y sexo) y obesidad (zp95 para edad y sexo) en
pediatria y a su vez es el parametro antropométrico mejor relacionado
con los cambios cardiovasculares. Los puntos de corte para un paciente
=16 afos son 25 kg/m2 para el sobrepeso y 30 kg/m2 para la obesidad.

Adicionalmente, en la consulta de cardiologia y para pacientes entre
8 y 18 anos puede resultar también util determinar el indice de masa tri-
ponderal (IT), que es el resultado del cociente entre el peso y la talla al
cubo (kg/m3). Este indice constituye un mejor indicador de adiposidad
que el IMC, tiene un punto de corte para definir riesgo metabdlico y su
analisis no requiere la utilizacién de tablas. Asi, para la poblacion espaniola
se define sobrepeso cuando IT 213,9 kg/m3, obesidad con IT 215,4 kg/
m3 y riesgo metabdlico (fenotipo metabdlico en riesgo) si IT 218,7 kg/m3.

116



Cardiologia pediatrica para residentes de pediatria

Clasificaciones

Estratificar a los pacientes segun el grado de obesidad permite definir
cuales precisaran evaluacion cardiovascular. El grado de obesidad puede
definirse segun diferentes criterios:

» Desviacién estandar sobre IMC (IMC-DE) para edad y sexo: obesidad
clase | (moderada) si 2,0-2,9 IMC-DE, clase Il (severa) en 3,0-3,9 IMC-D
y clase lll (mérbida) cuando =4 IMC-DE.

» Porcentaje sobre el p95 del IMC para edad y sexo: obesidad clase
| si <120%, clase Il en 120-140% vy clase Il cuando 2140%.

* En adolescentes 216 afios se puede utilizar el criterio de adultos:
obesidad moderada si IMC 30-35 kg/m?, severa cuando IMC 35-40 kg/
m2y moérbida si IMC 240 kg/m?.

Adicionalmente, el paciente obeso también puede ser clasificado segun
su fenotipo metabdlico. Asi, se define a un paciente pediatrico obeso como
metabodlicamente sano si cumple todos los siguientes criterios: glucemia
basal <100 mg/dL, cifras de PA <p90 para edad/sexo/talla, HDL >40 mg/
dL y triglicéridos <150 mg/dL. Esta condicidon de obesidad sin afectacién
metabdlica se asocia a una mayor concentracion de grasa subcutaneay
menor infiltracion visceral o esteatosis muscular esquelética, y supone
un riesgo menor de padecer eventos CV futuros.

Las patologias pediatricas pueden clasificarse segun la estratificacion
del riesgo CV en:

* Riesgo alto: Hipercolesterolemia familiar en homocigosis, diabetes
mellitus tipo 1y 2, enfermedad de Kawasaki con aneurismas coronarios
persistentes, vasculopatia por trasplante de 6rgano sélido, ultimo estadio
de enfermedad renal, cancer infantil cuando ha recibido células madre.

* Riesgo moderado: Hipercolesterolemia familiar en heterocigosis,
obesidad de grado severo, HTA, coartacion adrtica, estenosis aortica,
ERC, cancer infantil post-radiacion toracica.

*En riesgo: Obesidad, insulinorresistencia con comorbilidades,
hipertensién de bata blanca, miocardiopatias, hipertension pulmonar, cirugia
de translocaciéon coronaria, enfermedad de Kawasaki con antecedente
de aneurismas coronarios, enfermedades inflamatorias crénicas (artritis
idiopatica juvenil, LES, enfermedad inflamatoria intestinal, VIH), cancer
infantil.

Teniendo en cuenta los anteriores criterios diagnésticos y de
estratificacion de riesgo, los siguientes pacientes obesos deben ser
evaluados en la consulta de cardiologia pediatrica: pacientes con grado de
obesidad tipo Il (severa) o superior, aquellos que asocien una comorbilidad
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(insulinorresistencia, HTA, dislipemia, esteatosis hepatica, apnea obstructiva
del suefo), o los pacientes que presenten una de las patologias arriba
descritas que suponen una situaciéon de riesgo CV. Lo recomendable
es evaluar estos pacientes en unidades multidisciplinares (cardiologia,
endocrinologia, nutricidon, gastroenterologia y fisiologia deportiva) para
su estudio desde sus multiples vertientes.

Afectacion cardiaca y vascular

La afectacion cardiaca de los pacientes obesos o con factores de
riesgo CV dependera de la intensidad y el tiempo de evolucion. Asi, en
pediatria no es esperable encontrar cambios cardiacos en pacientes con
sobrepeso u obesidad leve o que presenten tan solo un factor de riesgo
CV. Por el contrario, en los pacientes con obesidad severa o moderada
con comorbilidades asociadas es frecuente encontrar cambios en la
estructura y funcién cardiacas, principalmente debido al aumento de la
precarga —secundaria al mayor volumen circulante— y al incremento de
la poscarga — a causa de una mayor rigidez arterial por la inflamacion
subyacente de bajo grado-.

El primer cambio que suele observarse es un remodelamiento del
ventriculo izquierdo, con tendencia a la dilatacion e hipertrofia, seguido
de una disfuncién sistélica y diastolica.

La disfuncion sistolica raramente suele diagnosticarse con ecocardiografia
convencional ya que la fraccion de eyeccién no se ve afectada hasta
estadios mas evolucionados. El Strain Longitudinal Global mediante técnica
de Speckle Tracking es el mejor método para diagnosticar disfuncion
sistolica en pacientes obesos y varios estudios realizados en adolescentes
han reportado su correlacién con el IMC. Por otro lado, la disfuncion
diastdlica es mas frecuente diagnosticarla en pacientes con signos de
remodelacion ventricular, se ha visto correlacionada con el IMC y la
insulinorresistencia, y su presencia esta asociada a un riesgo hasta 3
veces superior de presentar eventos CV en la edad adulta temprana. No
existe un unico criterio para su diagnoéstico, pero algunos estudios han
reportado el aumento de riesgo en pacientes con una ratio E/A mitral
inferior a 1,3 e hipertrofia, tiempo de relajacién isovolumétrica >90 ms y/o
aumento del volumen auricular. Otros estudios han reportado la utilidad
del Tissue Doppler septal en pacientes pediatricos con obesidad. Para
valorar la afectacién vascular el método de imagen mas accesible es la
ecografia Doppler vascular.

La aorta abdominal es el territorio que mejor se correlaciona con la
presencia de aterosclerosis en las arterias coronarias. A excepcion de los
pacientes con hipercolesterolemia familiar en homocigosis, en la infancia
es infrecuente encontrar placas de aterosclerosis. Los hallazgos mas
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frecuentes son el aumento del grosor de la capa intima-media arterial
especialmente en la pared posterior, y la disminucion de la distensibilidad
arterial.

El sindrome de apnea obstructiva del suefio (SAOS) es una patologia
frecuentemente ligada a la obesidad. Debe sospecharse ante un paciente
con clinica de ronquidos nocturnos o siestas diurnas frecuentes. Estos
pacientes tienen un riesgo mas elevado de presentar trastorno por déficit
de atencion, HTA e hipertensién pulmonar. A nivel cardiovascular, como
consecuencia del aumento de la presion intratoracica se genera un aumento
de la poscarga y un riesgo aumentado de arritmias secundarias a la
remodelacion del ventriculo y auricula izquierdas. EI SAOS favorece la
disfuncién endotelial y la insulinorresistencia a través de la inflamacién
sistémica, la activacion del simpatico y el estrés oxidativo.

Manejo de los factores de riesgo cardiovascular en pediatria

Las guias de riesgo CV para ninos y adolescentes distinguen dos
grupos de riesgo a la hora de decidir cuando realizar un screening de
salud CV con IMC, PA 'y perfil lipidico:

* Pacientes con factores de riesgo CV o patologias de alto riesgo
CV o antecedentes familiares en padres/abuelos/tios de dislipemia o
enfermedades CV (varones <55 afios y mujeres <65 afios): Primer screening
analitico a 1-4 afios y segundo a 5-9 afios.

* Poblacion general que no cumple las anteriores caracteristicas:
Primer screening analitico a 9-11 afios y segundo a 17-21 afios.

* Los niveles deseables en el perfil lipidico son: colesterol total <170
mg/dL, HDL >45 mg/dL, LDL <110 mg/dL (si alto riesgo CV <100 mg/dL),
triglicéridos <90 mg/dL y apolipoproteina B <90 mg/dL. Mientras que en
el resto de los factores de riesgo CV son: glucemia basal <100 mg/dL,
hemoglobina glicosilada <7%, PA <p90 para sexo/edad/talla e IMC <p85
para sexo/edad.

Recomendaciones generales para reducir el riesgo CV:

* Evitar el tabaquismo.

*Nutricion: Bebidas no azucaradas (agua y leche desnatada), 25-30%
calorias de grasa en total (<8-10% de grasas saturadas y 220% de grasas
monoinsaturadas o poliinsaturadas), evitar grasas trans, cantidad total
de colesterol <300 mg/dia y aumentar alimentos ricos en fibra (frutas,
vegetales y granos enteros).

* Ejercicio fisico: 60 minutos/dia de actividades de intensidad moderada
vigorosa y 3 veces/semana de actividades de intensidad vigorosa. Al
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menos se requiere un periodo de 12 semanas para objetivar cambios en
el peso o la condicion fisica.

*Descanso: Dormir 9-11 horas/dia para nifios 25 afios y 28 horas/dia
para adolescentes.

Tras aplicar los cambios en el estilo de vida, el seguimiento de estos
pacientes se debe realizar cada 6 meses, o cada 3 meses en el supuesto
de pacientes en riesgo moderado.

FACTORES DE RIESGO CARDIOVASCULAR EN EL PACIENTE

PEDIATRICO CON CARDIOPATIA

Los pacientes con cardiopatias congénitas presentan vulnerabilidades
en la estructura cardiaca y vascular que les hacen mas susceptibles
de desarrollar aterosclerosis y/o presentar eventos CV. Varios estudios
sugieren que el riesgo medio es cercano al 40%, sin embargo, el riesgo
de eventos prematuros aumenta en ciertas cardiopatias congénitas:
defectos septales reparados con shunt residual, coartaciéon de aorta o
aorta bicuspide, tetralogia de Fallot, cardiopatias con anomalias coronarias
(transposicion de grandes arterias, origen anémalo de coronarias) o la
cirugia de Fontan.

Las cardiopatias obstructivas del ventriculo izquierdo, como la coartacién
de aorta, se asocian a eventos CV prematuros secundarios a la HTA que
generan, incluso después de haber sido reparadas. El riesgo es mayor
cuando la HTA es persistente, la reparacion se ha producido tardiamente o
hay una dilatacion de la aorta proximal. Los pacientes con aorta bicuspide
también presentan un riesgo aumentado si asocian estenosis valvular,
incluso siendo leve, que provoque una hipertrofia ventricular.

La enfermedad de Kawasaki es una de las cardiopatias adquiridas
pediatricas con mayor riesgo de presentar eventos CV. Sin embargo,
el riesgo aumentado solo existe en aquellos pacientes con aneurismas
coronarios persistentes o antecedentes de haberlos presentado. En tal
caso, se debe solicitar un perfil lipidico y controles de PA desde los 2 afos.

Por ultimo, puesto que los pacientes con cardiopatias congénitas
presentan un riesgo aumentado de eventos CV, se recomienda que los
niveles deseables del perfil lipidico sean mas bajos que en la poblacion
general: LDL <100 mg/dL y triglicéridos <90 mg/dL. De la misma manera,
es especialmente importante promover habitos de vida saludable con
practica regular de ejercicio fisico aerdbico en la medida que la cardiopatia
de base lo permita, una dieta saludable y evitar el tabaquismo.
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MIOCARDITIS, PERICARDITIS Y DERRAME
PERICARDICO

Ferran Gran Ipifia, Roger Esmel Vilomara

La patologia pericardica y miocardica en la poblacion pediatrica se
puede presentar de forma aislada o como parte de patologia sistémica.
Aunque pueden compartir etiologia e incluso tener una sintomatologia
parecida, su prondstico y tratamiento difieren significativamente.

1. MIOCARDITIS

1.1. Introduccién

La miocarditis aguda es una enfermedad inflamatoria del miocardio
que puede ser secundaria a diferentes etiologias (tabla 1), siendo la
mas frecuente secundaria a infecciones viricas. En las primeras series
publicadas, el agente etiolégico mas frecuente era el enterovirus (Coxackie
B3), pero en las series mas recientes, el virus mas prevalente es el
Parvovirus B19 (PVB19).

La incidencia es dificil de estimar ya que muchos casos son asintomaticos
0 poco sintomaticos, pero se cree que afecta al 0.05% de la poblacién
pediatrica, siendo mas frecuente en varones que en mujeres.

Desde el punto de vista clinico, aunque puede cursar de forma poco
sintomatica, la forma clasica de presentacion es un cuadro de insuficiencia
cardiaca. Es frecuente el antecedente de un cuadro viral los dias 0 semanas
previos. Otras formas de presentaciéon son el dolor precordial, las arritmias,
muerte subita o el shock cardiogénico en las formas fulminantes. El dolor
precordial intenso es frecuente en los pacientes adolescentes y adultos
jévenes. La forma fulminante es mas frecuente en el contexto de cuadros
respiratorios como la gripe. En estos casos la mortalidad es muy elevada
y puede ser necesario el uso de asistencia circulatoria.

Causas no infecciosas:
Autoinmune: Lupus eritematoso sistémico,
dermatomiositis, artritis idiopatica juvenil sistémica,
enfermedad de Kawasaki, enfermedad de Behget,
vasculitis asociadas a ANCA, sarcoidosis, enfermedad
inflamatoria intestinal, fiebre mediterranea familiar.

Pericarditis y miocarditis infecciosas:
Viral: Enterovirus (coxsackie, echovirus),
adenovirus, parvovirus B19, influenza,
citomegalovirus, virus Epstein-Barr, herpes
virus 6, HIV, varicela virus, sarampion,
rubéola, virus hepatitis.

Tuberculosa

Neoplasica (pericarditis ): Sarcomas, linfomas,
mesotelioma.

Metabélica (pericarditis):Uremia, mixedema, anorexia
nerviosa.

Bacterinana: Estafilococo, neumococo,
Haemophilus, meningococo, estreptococo,
Legionella, Coxiella burnetti, Borrelia
burgdolferi (enfermedad de Lyme), listeria,
leptospira, difteria.

Fungica: (sobretodo inmunodeprimidos)

Traumatica (pericarditis): Radiacion, traumatismo

Aspergillus, histoplasma, candida.

directo, sindrome postpericardiotomia.

Protozoarias: Toxoplasma, enfermedad de
Chagas.

Hipersensibilidad a farmacos:Tetraciclinas,
sulfonamidas, penicilinas, isoniazida, infliximab.

TABLA 1. ETIOLOGIA DE LAS MIOCARDITIS Y PERICARDITIS.
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1.2. Etiologia y mecanismos etiopatogénicos
A través de la via respiratoria o digestiva, el virus llega al sistema

circulatorio, desde donde alcanza el corazon. Enterovirus y el adenovirus
entran en el miocito a través de receptores especificos (CAR, Coxackie
Adenoviral Receptor). Dichos receptores son mas abundantes en el
periodo neonatal y su expresién disminuye con la edad. Este hecho
explicaria, en parte, que la miocarditis aguda por enterovirus sea mas
frecuente en nifos, y especialmente en los lactantes. El PVB19 y el
HHYV 6, infectan las células endoteliales y no al miocito. La entrada en
la célula se produce a través de su union a una estructura de superficie
conocida como antigeno p.

Las células infectadas produciran sustancias (interferén, interleuquinas)
que activaran la respuesta inmune, protagonizada inicialmente por la
inmunidad innata y posteriormente por la adquirida. El mecanismo de
lesion tisular es doble: tanto el virus (puede provocar apoptosis) como la
propia respuesta inflamatoria pueden producir destruccion tisular.

Tras todo ello, habitualmente, la respuesta inmunolégica se atenuay el
virus desaparece. El corazén puede recuperarse integramente o presentar
secuelas por el proceso de cicatrizacion (miocardiopatia dilatada). Por
otro lado, también es posible una persistencia de la respuesta inflamatoria
(miocardiopatia inflamatoria) o la no eliminacion del virus (miocardiopatia
virica).

1.3. Diagnéstico
El diagnostico de certeza se establece mediante la biopsia

endomiocéardica (BEM) con la presencia de inflamacién (presencia de
214 células mononucleares con 27 linfocitos CD3 por mm?) y necrosis no
secundaria a isquemia. En caso de inflamacién sin necrosis, se habla de
miocarditis borderline. En la BEM es importante obtener muestras para
realizar PCR viricas.

En la practica clinica, la BEM, al tratarse de una técnica invasiva no exenta
de riesgo, se realiza en ocasiones muy seleccionadas. Habitualmente, el
diagndstico de sospecha se establece mediante la clinica y las pruebas
complementarias no invasivas:

* Electrocardiograma: aunque esta alterado en la mayoria de los
pacientes, no existe ningun hallazgo especifico y un electrocardiograma
normal no descarta la enfermedad. Los hallazgos mas frecuentes son
voltajes disminuidos y alteraciones de la repolarizacion (segmento STy
onda T). En pacientes adultos, la presencia de arritmias ventriculares, un
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segmento QRS ancho o el bloqueo auriculoventricular han sido relacionados
con una peor evolucion.

» Ecocardiograma: los hallazgos son variables y poco especificos. Se
puede observar disfuncion ventricular, global o segmentaria, disminucién
o incremento del grosor de las paredes y dilatacién de las cavidades.
De forma caracteristica, en la presentaciéon fulminante se observan unas
cavidades de tamafo normal, disfuncion ventricular severa e incremento
del grosor de las paredes por edema. El grado de disfuncion ventricular
izquierda, asi como la presencia de disfunciéon del ventriculo derecho,
se correlacionan con el prondéstico.

* Marcadores de lesion miocardica: aunque no se trata de marcadores
especificos, una elevacion importante de las troponinas en ausencia de
patologia isquémica, apoya el diagnéstico.

* Estudios microbiolégicos: la PCR viral en sangre y, sobre todo, en
miocardio (cuando se realiza la BEM), permiten establecer el diagnéstico
etiologico. Las serologias, por el contrario, no han demostrado tener
gran utilidad.

* Resonancia magnética cardiovascular. se trata de una prueba no
invasiva cuya utilidad ha sido descrita en varios estudios con pacientes
adultos. El diagndstico se basa en la deteccidon de alteraciones como
la hiperemia (aumento de intensidad en secuencias potenciadas en T1
tras la administracion de gadolinio en fase precoz), edema (aumento de
intensidad de la sefial del musculo cardiaco en T2) y necrosis o fibrosis
(captacion tardia de gadolinio subepicardica o transmural en T1). La
presencia de 2/3 criterios permite establecer el diagnéstico. En pacientes
adultos esta descrita una precisién diagndstica de estos criterios del
79%, una sensibilidad del 81% y una especificidad del 71%. Actualmente,
técnicas como el T1 y T2 mapping, permiten incrementar la sensibilidad
de la resonancia magnética.

1.4. Tratamiento

El unico tratamiento que ha demostrado mejorar el prondstico, son
las medidas de soporte. En pacientes con disfuncién ventricular severa,
sobre todo en casos de miocarditis fulminante, puede ser necesario la
utilizacion de asistencia circulatoria, habitualmente ECMO (extracorporeal
membrane oxygenation). En cuanto a los pacientes con estabilidad clinica,
se recomienda el tratamiento de insuficiencia cardiaca con los mismos
farmacos que para otras etiologias.

En cuanto al tratamiento especifico, en la fase aguda no existen
estudios randomizados que apoyen ningun tratamiento. Son numerosas
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las publicaciones que describen experiencias positivas con el uso de
farmacos antivirales, tratamiento inmunosupresor o inmunomodulador. El
uso de interferén-B podria ser de utilidad en algunos casos (enterovirus,
adenovirus y PVB19). Al tratarse de una enfermedad con un elevado
potencial de recuperacion espontanea, no puede descartarse que dicha
mejoria sea atribuible a la evolucion normal de la propia enfermedad. En
pacientes con disfuncién ventricular crénica, inflamacién en la biopsia
y PCR virica negativa, algunos estudios han demostrado mejoria con el
uso de tratamiento inmunosupresor.

1.5. Prondstico y complicaciones
Tras un episodio de miocarditis aguda, la mayor parte de los pacientes

presentan una recuperacion completa (60-80% de los casos). El resto
puede desarrollar una miocardiopatia dilatada, fallecer o presentar una
disfuncién ventricular severa y precisar trasplante cardiaco. Entre los
factores que han sido asociados a un peor prondstico destacan el grado
de disfuncion del ventriculo izquierdo, la disfuncién ventricular derecha, la
presencia de trastornos de la conduccion (QRS ancho), las taquicardias
ventriculares o la captacion tardia de gadolinio en la resonancia magnética.
En las formas de presentacion fulminante, la mortalidad es muy elevada
en las primeras horas, pero si se estabiliza al paciente, es frecuente la
recuperacion integra de la funcién cardiaca.

2. PERICARDITIS Y DERRAME PERICARDICO

2.1. Introduccién

El pericardio se compone de 2 capas (visceral serosa y parietal fibrosa) y
encierra la cavidad pericardica que contiene 10-50 ml de liquido pericardico.
El pericardio fija el corazén al mediastino, sirve de barrera estructural
contra infecciones y proporciona lubricacion al corazén.

La pericarditis aguda se caracteriza por la inflamacién del pericardio
con o sin derrame asociado y constituye una de las principales causas de
dolor toracico en urgencias, con predominancia entre los adolescentes
de sexo masculino.

Las pericarditis se pueden clasificar en:

a)Pericarditis aguda: menos de 4 semanas.

b)Pericarditis incesante: > 4-6 semanas pero < 3 meses sin remision.

c)Pericarditis recurrente: recurrencia después de un primer episodio,
con un intervalo libre de sintomas mayor a 4-6 semanas.

d)Pericarditis cronica: dura > 3 meses.
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2.2 Etiologia
La etiologia (tabla 1), superponible a la de la miocarditis, varia segun

la situacion geografica y se divide en infecciosa y no infecciosa. A nivel
mundial, la etiologia mas frecuente de pericarditis es la tuberculosis,
representando el 70% de los casos en paises endémicos. En Europa,
la causa mas frecuente es la infecciéon viral. Muchas pericarditis son
catalogadas como idiopaticas al no tener confirmacién microbioldgica,
pero muchas de ellas se podrian considerar de origen viral.

Aunque las pericarditis virales o idiopaticas no suelen implicar riesgo
vital, la pericarditis bacteriana puede ser grave y comprometer la vida
del paciente.

2.3. Presentacion clinica

En la pericarditis aguda, es comun el antecedente de un cuadro viral
reciente. El sintoma tipico es el dolor toracico de aparicion aguda en la
region retroesternal o precordial izquierda, que se alivia al sentarse y
exacerba en decubito supino, al toser o inspirar. También puede existir
dolor pleuritico por afectacion de la pleura. Puede asociarse a fiebre,
especialmente en casos de pericarditis bacteriana.

El examen fisico puede presentar roce pericardico, que tipicamente
se ausculta en el borde esternal izquierdo y con el paciente sentado e
inclinado hacia delante. Es caracteristico y patognoménico, aunque su
ausencia no excluye el diagnéstico (so6lo presente en un 30% de casos).
En los casos que desarrollan un gran derrame pericardico, los ruidos
cardiacos pueden amortiguarse y el roce desaparecer.

Cuadros clinicos mas severos en forma de shock cardiogénico o
insuficiencia cardiaca nos orientaran a miocarditis o derrame pericardico
que esté evolucionando a taponamiento.

2.4. Diagnéstico
En nuestro medio, no es necesario realizar un estudio etiolégico ante un

primer episodio en ausencia de factores de mal prondstico o caracteristicas
gue sugieran una etiologia concreta, pues la mayoria (80%) son idiopaticas
o virales y se tratan empiricamente. El diagndstico clinico requiere 2 o
mas de los siguientes criterios:

* Dolor toracico pericarditico

* Roce pericardico

» Alteracion electrocardiografica

» Derrame pericardico nuevo o empeoramiento de uno conocido.

+ Oftros criterios que apoyarian el diagnéstico son la elevacion de
marcadores inflamatorios o la evidencia de inflamacién en TAC o resonancia
magnética.
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2.4.1. Exploraciones complementarias:

*Analitica sanguinea: Los marcadores de inflamaciéon (leucocitos,
proteina C reactiva, volumen de sedimentacién glomerular (VSG)) se
encuentran habitualmente elevados. Los marcadores de dafio miocardico
(CK, troponinas) se veran elevados en caso que haya una afectacion
miocardica asociada. En las no infecciosas nos puede orientar el diagndstico
causal.

* Electrocardiograma: Sus alteraciones no siempre son especificas de
pericarditis. Se suelen definir cambios secuenciales:

a)Fase 1: Elevacion difusa del segmento ST en precordiales, sin
inversion de la onda T y con depresion del intervalo PR. Los cambios
del segmento ST deben diferenciarse de la repolarizacion precoz benigna
y del infarto de miocardio, que es raro en los nifios.

b)Fase 2: Aplanamiento segmento ST y onda T.

c)Fase 3: Inversién onda T de forma difusa (puede durar semanas o
meses).

d)Fase 4: Normalizacién de la repolarizacién.

Depresion intervalo  Aplanamiento onda T Inversion onda T Normalizacion ECG
PR y elevacidn y segmento ST
difusa segmento ST

Ficura 1: CaMBIOS SECUENCIALES EN ECG EN PERICARDITIS AGUDA.

* Radiografia de torax: Si existe derrame pericardico podemos objetivar
cardiomegalia. También puede proporcionar una idea de la causa
subyacente.

* Ecocardiograma: Permite determinar la presencia o no de derrame

pericardico y distinguir pericarditis de miocarditis, en la que suele haber
disfuncion cardiaca.

» Tomografia computarizada y resonancia magnética: Se reservan para
las formas recurrentes, crénicas o la constrictiva.

2.5. Tratamiento
El objetivo del tratamiento es controlar la inflamacion y disminuir el
dolor. Se puede realizar de forma ambulatoria.
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El ejercicio debe evitarse durante la fase activa. Para reiniciarlo, se
debe constatar la resolucién completa, incluyendo la desaparicion del
derrame pericardico y la normalizacion de los reactantes de fase aguda
y electrocardiograma. Si existe miopericarditis se suele recomendar la
abstinencia del ejercicio de intensidad moderada a alta de 3 a 6 meses.

Los antiinflamatorios no esteroideos (AINE) son la base del
tratamiento. No existe un AINE claramente mas efectivo que el resto,
pero se considera el ibuprofeno como primera eleccién por sus escasos
efectos secundarios. La AAS no se recomienda en nifos debido al riesgo
de sindrome de Reye y hepatotoxicidad. Se deben mantener un minimo
de 2 semanas y hasta la resolucion de los sintomas y reactantes de fase
aguda. Se aconseja realizar descenso progresivo de la dosis en 2-4
semanas para evitar rebrotes.

Actualmente no existe suficiente evidencia para recomendar el uso
sistematico de colchicina en nifos. Sélo se recomienda en pericarditis
recurrente y en algunos casos con alto riesgo de recurrencia o de
complicaciones. En adultos, las guias recomiendan el uso inicial de AINE
con colchicina para reducir el riesgo de recurrencia.

Por el contrario, el uso de corticosteroides se asocia a un mayor
riesgo de recurrencias y so6lo se recomiendan en casos refractarios a
AINE y colchicina, contraindicacion a AINE, o cuando formen parte del
tratamiento de la patologia sistémica de base.

Otros tratamientos:
* Anakinra (bloqueador IL-1) se ha utilizado con resultados prometedores
en casos refractarios de pericarditis.

* Pericardiocentesis: derrame pericardico con signos de taponamiento.
* Pericardiotomia quirurgica: en casos particularmente refractarios.

2.6. Pronéstico y complicaciones
La mayoria de los casos de pericarditis idiopatica o viral se resuelven

sin secuelas. En poblacion pediatrica se describen hasta un 10% de
recurrencias y en raras ocasiones se desarrolla pericarditis constrictiva.

2.6.1. Pericarditis recurrente

Se considera un fendmeno inmuno-mediado relacionado con un
tratamiento incompleto. Después de la primera recurrencia, hasta el (50%)
de pacientes volveran a recurrir. La falta de respuesta a tratamientos de
primera (ibuprofeno, colchicina) y segunda linea (corticoides), determina
la refractariedad de la enfermedad.
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2.6.2. Pericarditis constrictiva

Se desarrolla como complicacién en < 1% de las pericarditis virales
e idiopaticas (mas frecuente tras pericarditis bacteriana, tuberculosa,
postquirdrgica y postradiacién) se produce al aparecer fibrosis y
calcificacién en el pericardio. Suele tener una presentacion insidiosa con
clinica de fallo derecho: edemas, ascitis, hepatomegalia. Su prondstico es
considerablemente peory es probable que se requiera pericardiectomia.

2.6.3. Derrame pericardico y taponamiento cardiaco

La inflamacion pericardica de cualquier causa se puede acompanar de
un aumento del liquido pericardico (exudado). Un mecanismo alternativo
de produccién de liquido seria la insuficiente reabsorcién que comporta el
aumento de presion venosa sistémica por insuficiencia cardiaca congestiva
o hipertension pulmonar (trasudado).

Segun su duracion se clasifica como agudo/subagudo o crénico (> 3
meses) y segun la cantidad de liquido, determinada por ecocardiografia
(medido siempre en diastole), en leve (<10mm), moderado (10-20 mm)
o severo (>20mm). Aunque la mayoria son circunferenciales, en algunas
ocasiones pueden estar encapsulados.

Aungue no es comun, segun el tamafo del derrame y la rapidez de
instauracion, puede aparecer taponamiento cardiaco cuando la presion
intrapericardica iguala la presion diastélica de las cavidades derechas,
impidiendo su llenado y disminuyendo el gasto cardiaco. Un mayor riesgo
de taponamiento existe en pericarditis de causa neoplasica, tuberculosa
o por hipotiroidismo.

Para su diagndstico es importante identificar signos precoces de
deterioro hemodinamico como taquicardia o ruidos cardiacos apagados.
Posteriormente se puede objetivar hipotensién, ingurgitacion yugular y pulso
paraddjico (disminucion de la tension arterial sistélica > 10 mmHg con la
inspiracion por el aumento del retorno venoso al ventriculo derecho que
impide el llenado izquierdo, disminuyendo asi el volumen sistdlico). Las
siguientes exploraciones complementarias ayudan al diagndstico inicial:

* Electrocardiograma (imagen 2): bajos voltajes de los QRS y taquicardia
sinusal; en algunos casos puede observarse alternancia eléctrica
(alternancia de voltajes bajos y altos en los QRS del electrocardiograma
por fluctuacién del corazén en el derrame).

* Radiografia de torax: Cardiomegalia.

» Ecocardiograma: A parte de cuantificar el derrame, nos permite valorar
Su repercusion.

» TAC y resonancia: En casos seleccionados para su estudio etiolégico.
* El taponamiento cardiaco es potencialmente mortal y requiere drenaje
de forma urgente.
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ENFERMEDADES SISTEMICAS Y
SINDROMES ASOCIADOS A CARDIOPATIA

Fernando Centeno Malfaz, Ana Gamez Belmonte

En este capitulo vamos a abordar patologias sistémicas que pueden
conllevar afectacion cardiolégica, como la enfermedad de Kawasaki,
vasculitis caracteristica de la infancia y causa mas frecuente de cardiopatia
adquirida en nifos en paises desarrollados; o la fiebre reumatica, que si
bien es excepcional en nuestro medio, supone la causa mas frecuente
de cardiopatia en menores de 30 afios en paises en vias de desarrollo.

1. ENFERMEDAD DE KAWASAKI

1.1. Introduccion

La enfermedad de Kawasaki (EK) es una vasculitis aguda autolimitada
que afecta a vasos de pequeino y mediano calibre. Es la causa mas comun
de enfermedad cardiaca adquirida en nifos en paises desarrollados.

Habitualmente el proceso inflamatorio se resuelve espontaneamente,
pero hasta un 25% de los pacientes no tratados presentan aneurismas
de las arterias coronarias. Esta cifra se reduce por debajo del 5% en
los nifios tratados con inmunoglobulina intravenosa (IGIV) a altas dosis.

La EK es mas prevalente en paises asiaticos, con una incidencia
maxima en Japén entre 300 y 330 casos por 100.000 nifos < 5 afos.
En Espaia se desconoce la incidencia general pero se ha descrito una
incidencia en Catalufia de 8/100.000 nifios menores de 5 afios durante
el periodo 2004-2013, similar a paises de nuestro entorno. El 85% de
los casos sucede en menores de 5 afos, con maxima incidencia entre
los 18 y 24 meses de edad. La EK es menos frecuente en menores de
3 meses o por encima de los 5 afios, siendo en ambos grupos mayor el
riesgo de desarrollo de aneurismas coronarios.

La EK es mas frecuente en varones, con una proporcién de 1.5/1.
Aunque no se conoce la tasa de letalidad en nuestro medio, la mayor
mortalidad tiene lugar entre el dia 15 y 45 desde el inicio de la fiebre.

1.2. Etiopatogenia

La hipétesis mas probable es que la EK tenga un origen infeccioso,
pero no se ha podido identificar un agente infeccioso uUnico y nuevas
actualizaciones proponen que puede deberse a un conjunto de agentes
no filiados aun. Otras teorias hablarian de una exposicién a farmacos
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o a factores ambientales o de la respuesta a un superantigeno. En
cualquier caso, parece que la enfermedad se desarrollaria en individuos
genéticamente predispuestos, particularmente en asiaticos. Se han
identificado varios loci implicados en la inflamacién. Esto apoya el papel
de la genética en el desarrollo de la enfermedad.

1.3. Diagnéstico
El diagndstico de EK es clinico, y se basa en la presencia de fiebre

elevada, de al menos 5 dias de duracion, y 4 de los 5 criterios clinicos
principales. En presencia de 4 o mas criterios clinicos principales,
especialmente si hay eritema, edema o hinchazén de manos y pies, el
diagnostico se podra hacer con 4 dias de fiebre (en casos puntuales y
por clinicos expertos incluso con 3 dias de fiebre):

*Alteracion de labios y/o mucosa oral: eritema, labios fisurados,
engrosados o sangrantes, lengua aframbuesada, enantema.

* Inyeccion conjuntival bulbar, no supurativa, bilateral. Suele dejar libre
el limbo corneal.

* Rash o exantema, habitualmente maculopapuloso, difuso, sin vesiculas
ni costras, con afectacion perineal.

* Afectaciéon de extremidades: eritema y edema de manos y pies, que
dejan paso a descamacioén periungueal mas tarde. En fases tardias pueden
aparecer lineas de Beau en las ufias.

* Adenopatia laterocervical, superior a 1,5 cm, habitualmente unilateral.

El curso clinico evoluciona en tres fases: un periodo febril agudo con
la clinica descrita previamente con una duraciéon media de 10 dias, un
periodo subagudo que dura entre 2 y 4 semanas, en el que aparece la
descamacion periungueal, y una fase de convalecencia en el que se
resuelven los sintomas.

Hablamos de EK de presentacion incompleta en los casos en los cuales
no se cumplen todos los criterios diagndésticos en un cuadro de fiebre
prolongada sin otra causa probable (figura 1). En este sentido, hay que
recordar que no todos los criterios tienen que estar presentes a la vez, y
que la presencia de aneurismas coronarios confirma el diagnéstico de EK.
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FIGURA 1. KAWASAKI INCOMPLETO

Fiebre = 5 dias y 2 o 3 criterios clinicos
compatibles

o
Fiebre = 7 dias sin otra explicacion.

PCR < 30 mg/l y VSG <40 PCR = 30mg/l y/o VSG 2
mm/h 40mm/h

3 o mas de los siguientes hallazgos
analiticos:

1. Anemia (ajustada por edad)

2. Plaquetas =450.000 tras 72 dia de
aparece descamacion periungueal fiebre.

3. Albimina = 3 g/dl

4, ALT elevada

5. Leucocitos = 15.000/mm3
Tratar sI 6. Orina = 10 leucocitos/campo

Reevaluar clinica y analitica

Ecocardiograma si la fiebre persiste o  NQ

0
Ecocardiograma patologico®

*Si cumple cualquiera de:
» -Z score de descendente anterior izquierda o arteria coronaria derecha
2.5,
+ -ldentificacion de aneurismas coronarios.
» -2 3 de otros datos sugestivos incluyendo disminucién de la funcién del
ventriculo izquierdo, insuficiencia mitral, derrame pericardico, o Z score de la
arteria coronaria descendente anterior o coronaria derecha de 2 a 2.5.

Las manifestaciones cardiacas son muy variables: desde alteraciones
inespecificas del electrocardiograma, hasta soplos cardiacos por
insuficiencias valvulares, ritmo de galope, pericarditis, endocarditis,
miocarditis y aneurismas coronarios. Hasta un 5% de los pacientes pueden
debutar como shock cardiogénico, habitualmente con trombocitopenia
y coagulopatia. En cuanto a las lesiones coronarias, en la fase aguda,
puede detectarse arteritis coronaria. Los aneurismas coronarios son las
lesiones mas importantes de cara al pronéstico.
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Ademas del cuadro clinico caracteristico y las alteraciones cardiacas,
la EK puede cursar con afectacién en distintos érganos y sistemas:

* Pulmonar: Infiltrados peribronquiales e intersticiales en radiografia
de térax, nodulos pulmonares.

* Musculoesquelético: artritis, artralgias.

» Gastrointestinal: diarrea, vomitos, dolor abdominal, hepatitis, ictericia,
hidrops vesicular, pancreatitis.

» Sistema nervioso: irritabilidad, meningitis aséptica, paralisis facial,
sordera neurosensorial, hipertension intracraneal.

* Genitourinario: uretritis, hidrocele.

» Otros: tos, afonia, flemoén retrofaringeo, uveitis anterior.

Alteraciones analiticas: Aunque no hay ningun hallazgo especifico,
apoyan el diagnostico la elevacion de marcadores de inflamacién (PCR
> 30 mg/dl, velocidad de sedimentacion globular > 40 mm/h, leucocitosis
> 15.000 con neutrofilia), anemia, hiponatremia e hipoalbuminemia,
transaminasas elevadas y piuria estéril. En la segunda semana desde
el inicio de la fiebre es comun la trombocitosis > 450.000.

Ecocardiografia: Es la prueba de imagen de eleccién en la EK para la
evaluacion de las arterias coronarias, la funcion ventricular, la presencia
de derrame pericardico o las insuficiencias valvulares en la fase aguda
de la enfermedad. Debe hacerse en el momento del diagnéstico, y puede
ayudar a la hora de realizar el diagnéstico diferencial, y de tomar decisiones
a la hora de administrar inmunoglobulinas.

1.4. Tratamiento

El tratamiento inicial consiste en la infusién unica de gammaglobulina
inespecifica intravenosa (IGIV) a 2 gr/Kg, lenta en 12 horas. Si el paciente
presenta fallo cardiaco puede valorarse la administracién de 400 mg/kg/
dia durante 4 dias consecutivos. Se debe administrar tan pronto como
sea posible en los primeros 10 dias de enfermedad o incluso mas tarde
si se mantiene el cuadro febril, los marcadores de actividad inflamatoria
estan elevados, o hay aneurismas coronarios.

Se debe iniciar tratamiento conjunto con acido-acetilsalicilico (AAS)
a dosis moderadas (30-50 mg/Kg/dia cada 6 horas via oral) hasta que el
paciente esté 48 horas afebril, momento en que se cambia el AAS a dosis
antiagregante (3-5mg/kg/dia via oral en una dosis) manteniéndose esta
dosis hasta 6- 8 semanas del inicio de la enfermedad y hasta normalizacién
de plaquetas, reactantes de fase aguda y con ecocadiograma normal.
Otra alternativa es la utilizacion de ibuprofeno a dosis de 30-40 mg/kg/dia,
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teniendo en cuenta que el ibuprofeno antagoniza el efecto antiagregante
del AAS.

Los pacientes que cumplan alguno de los criterios siguientes se
consideraran de alto riesgo para desarrollar aneurismas coronarios:

 Edad < 12 meses y >9 afos.

» Hematocrito <35% o con disminucién progresiva desde el diagndstico.

* Plaquetas < 300.000/mm.

* Na <133 mmol/l.

« AST >100 UI/L.

« PCR > 200 mgl/l.

* Albumina <35 g/I.

* Neutroéfilos >80%.

* Administracion de IGIV después del 10° dia de fiebre.

* Prolongacion de la fiebre mayor a 14 dias o mala respuesta al
tratamiento con inmunoglobulinas.

* Presencia de afectacion coronaria al diagnostico.

* EK recurrente.

» Shock o presencia de sindrome de activacion macrofagica.

En estos pacientes de alto riesgo se utilizaran corticoides como
tratamiento adyuvante de primera linea. Se pueden utilizar en forma de
bolos o en pauta larga:

* Metilprednisolona a 30/mg/kg/dia (maximo 1 g) por via intravenosa
durante 3 dias. Posteriormente metilprednisolona, prednisolona o prednisona
a 2 mg/kg/dia en pauta descendente segun evolucion.

* Metilprednisolona a 2 mg/kg/dia por via intravenosa hasta que
desaparezca la fiebre y disminuya la proteina C reactiva, con descenso
progresivo posterior.

Cuando la fiebre no desaparece en 36 horas o reaparece antes de
las 2 semanas, consideraremos la resistencia a la primera dosis de
inmunoglobulina. En estos casos se plantean distintas pautas, aunque
la mayoria de los expertos recomiendan una segunda dosis de IGIV,
habitualmente asociada a alguna de las pautas de corticoides.

En estos casos de resistencia, especialmente en pacientes de riesgo, se
plantea también la utilizacién de farmacos bioldgicos o inmunosupresores:

* Infliximab 6 mg/kg por via endovenosa en una o dos dosis (separadas
por una semana).

* Anakinra, un agonista del receptor de la interleukina 1, a dosis de
2-4 mg/kg/dia subcutaneo durante 2-4 semanas.

» Eltratamiento inmunosupresor con Ciclosporina 4-6 mg/kg/dia durante
5-10 dias parece disminuir la incidencia de alteraciones coronarias.
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1.5. Sequimiento
En las revisiones cardioldgicas realizaremos historia clinica, exploracion

fisica, electrocardiograma y ecocardiografia.

El riesgo cardiovascular en pacientes sin aneurismas es similar al de
la poblaciéon general, por lo que estos pacientes pueden ser dados de
alta de la consulta de cardiologia.

Cuando existen aneurismas, la resolucién en los primeros 3 meses es del
15%, con regresién en la mayoria en los 2 afios siguientes, dependiendo
del grado de afectacién. En cualquier caso, la zona aneurismatica puede
estenosarse de manera progresiva, por lo que estos pacientes precisan
seguimiento cardiolégico a largo plazo. Siempre hay que considerar en estos
pacientes la prevencién primaria de los factores de riesgo cardiovascular
e insistir en los habitos de vida cardiosaludables, y la posible utilizacién
precoz de estatinas.

El tratamiento antiagregante con AAS se mantendra al menos hasta
la resolucion de las ectasias o aneurismas. En los casos de aneurismas
moderados se indicara doble antiagregacion con AAS y clopidogrel (0,2-1,0
mg/kg/dia), reservando la anticoagulacion para los casos de aneurismas
gigantes (Z score por encima de 10 o diametro maximo superior a 8 mm).

2. FIEBRE REUMATICA

2.1. Introduccién

La fiebre reumatica aguda (FR) es una enfermedad inflamatoria
secundaria a una infeccién por el Streptoccocus pyogenes - hemolitico
del grupo A (SGA), que puede afectar al corazén, al cerebro, a las
articulaciones, a los vasos sanguineos y al tejido celular subcutaneo. El
pronéstico a largo plazo viene condicionado sobre todo por la afectacion
cardiaca, en especial por la afectacion valvular.

Aunque actualmente es extremadamente rara en paises desarrollados,
continua siendo un problema de primer orden en paises en vias de
desarrollo, en los que supone la principal causa de cardiopatia entre
los 5y los 30 anos de edad. De hecho, es la cardiopatia prevenible mas
frecuente en la infancia, y su incidencia esta aumentando incluso en paises
en los que se consideraba practicamente erradicada. La incidencia global
de FR es muy variable segun la regién, siendo <0.5/100.000 en Europa
Occidental y América del Norte. La prevalencia de cardiopatia reumatica
es de hasta 1-3% en algunos paises en vias de desarrollo.
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No hay diferencias entre sexos, aunque la corea y la carditis parecen
ser mas frecuentes en mujeres. Es mas frecuente entre los 5y 14 afios,
siendo excepcional por debajo de los 2 afios de edad.

2.2 Etiologia
La FR es una complicacion de una faringoamigdalitis causada por el

SGA. Probablemente se trata de una enfermedad autoinmune que desarrolla
una respuesta exagerada en un paciente genéticamente predispuesto.
La via patogénica mas probable es el desarrollo de anticuerpos frente
a algunos epitopos del SGA similares molecularmente a algunos tejidos
humanos, en los que se manifestaria la enfermedad.

2.3. Presentacién clinica
Las principales manifestaciones clinicas forman parte de los criterios
de Jones.

- Artritis (70%): es la manifestacion mas frecuente. Afecta
fundamentalmente a grandes articulaciones, es migratoria, y a veces
aditiva. Es caracteristica la buena respuesta a AAS.

- Carditis (40-65%): con mayor afectacién del endocardio valvular (sobre
todo mitral y con menos frecuencia aodrtica), aunque puede afectar al
pericardio e incluso al miocardio. Los factores asociados con el desarrollo
de la enfermedad cardiaca reumatica (ERC) son la severidad de la carditis
inicial, la magnitud de la respuesta inmunolégica del sujeto, el numero
de episodios recurrentes de fiebre reumatica, el éxito de las pautas
profilacticas y algunos factores hemodinamicos locales, que podrian
perpetuar la lesion valvular.

- Corea de Sydenham (10-30%): movimientos involuntarios, simétricos,
arritmicos y clonicos, que desaparecen durante el suefio. Suele aparecer
de forma mas tardia, hasta varios meses después de la faringoamigdalitis,
con una resolucidon espontanea de los sintomas en unas semanas.

- Eritema marginado (2-10%): exantema macular no pruriginoso, con
borde circinado, que se exacerba con el calor, habitualmente en tronco
y raiz de miembros.

- Noédulos subcutaneos (1-5%): tumoraciones duras, pequefas, no
dolorosas en las zonas de extension de las articulaciones, principalmente
codos, rodillas, tobillos y nudillos.

- Criterios menores: artralgias, fiebre, aumento de reactantes de fase
aguda (VSG o proteina C reactiva) e intervalo PR alargado en el ECG.
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2.4. Diagnostico
El diagndstico se basa en los criterios modificados de Jones (American

Heart Association 2015), en la que establece dos grupos distintos en
funcién de la incidencia (bajo riesgo si la incidencia de FR es <2/100000
ninos en edad escolar o la prevalencia de ERC es < 1/1000 por afio y
cualquier edad):

Criterios mayores:
- Carditis: clinica o subclinica

- Artritis: poliartritis (en poblaciones de moderado y alto riesgo poliartritis,
monoartritis o poliartralgia)

- Corea.

- Eritema marginado.

- Nédulos subcutaneos.
Criterios menores:

- Artralgia: poliartralgia (monoartralgia en poblaciones de riesgo
moderado y alto).

- Fiebre > 38,5°C (> 38°C en moderado y alto riesgo).

- VSG > 60 mm/h y/o PCR > 3 mg/dl (VSG > 30 mm/h en moderado
y alto riesgo)

- Intervalo PR prolongado para la edad, en ausencia de carditis.

El diagndstico de FR aguda se basa en la evidencia de SGA junto con 2
criterios mayores o 1 mayor y 2 menores (criterios de Jones modificados).
Para evidenciar la infeccion por SGA utilizariamos serologia (ASLO, anti-
DNAsa B), cultivo o test de antigeno.

Para la FR recurrente serian necesarios 2 criterios mayores, o 1 criterio
mayor y 2 menores, o 3 criterios menores.

En cuanto a la valoracién cardioldgica, la prueba de eleccion es la
ecocardiografia. La AHA también ha establecido las recomendaciones
de realizaciéon de la misma:

- Realizar ecocardiografia con doppler en todos los casos de FR aguda
sospechada o confirmada.

- Considerar realizar ecocardiografia doppler seriada en cualquier
paciente con diagndstico o sospecha de FR, incluso sin haber documentado
carditis al diagnéstico.

- Realizar ecocardiografia doppler para valorar presencia de carditis
en ausencia de hallazgos auscultatorios, particularmente en poblaciones
de moderado y alto riesgo.
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- Los hallazgos de ecocardiografia no consistentes con carditis
deben excluir el diagndstico en pacientes con soplo en los que se habia
sospechado carditis.

El electrocardiograma nos permitira valorar arritmias y bloqueos (el
alargamiento del intervalo PR es un criterio menor en ausencia de carditis).

En los casos de artritis asociados a una infeccion reciente por SGA
pero que no cumplen criterios modificados de Jones para el diagnédstico de
FR, hablamos de artritis reactiva postestreptocécica, que suele iniciarse
en los primeros dias de enfermedad y conlleva menor probabilidad de
enfermedad cardiaca.

2.5. Tratamiento

Erradicacion del estreptococo:
*Penicilina benzatina IM (600.000 Ul en < 27 kg y 1.200.000 Ul > 27
kg) o penicilina V oral o amoxicilina.

* Alternativas: cefalosporinas de primera generacion y macrolidos.

Tratamiento del proceso inflamatorio
*AAS a dosis 80-100 mg/kg/dia en 4 dosis durante 4-8 semanas o
ibuprofeno 5-10 mg/kg/dosis.

 Corticoides en casos de carditis severa (prednisona 2 mg/kg/d con
un maximo de 80 mg/d en dosis Unica matutina).

En caso de diagndstico de fiebre reumatica hay que seguir la profilaxis
secundaria con antibidticos a largo plazo para evitar nuevas recurrencia
y empeoramiento de la enfermedad:

*Penicilina benzatina IM cada 4 semanas (cada 3 semanas si alto
riesgo). Siguiendo el protocolo de la OMS, la duracion seria de 5 afios
o hasta los 21 anos (lo que llegue después) en los casos sin carditis,
10 afios o0 al menos hasta los 21 afios (lo que llegue después) si hay
carditis curada o regurgitacion mitral leve, 10 afios o hasta los 35 afos
si valvulopatia moderada y se mantendria durante toda la vida en los
casos de carditis severa o que hubieran precisado cirugia.

* Alternativas: penicilina V oral, sufadiazina, macrélidos.

2.6. Pronéstico y complicaciones
La afectacion cardiaca es la que marca el prondstico a largo plazo,

resolviéndose el resto de sintomas sin secuelas. Representa la mayor
causa de morbimortalidad asociada a la enfermedad.

Esta indicada la profilaxis de endocarditis bacteriana en pacientes
con ECR.
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Il. SINDROMES ASOCIADOS A ENFERMEDADES
CARDIACAS

Las malformaciones cardiacas son los defectos congénitos mas
frecuentes. En ocasiones no ocurren de forma aislada, sino que son
causadas por anomalias cromosomicas o genéticas que asocian afectacién
de otros 6rganos y sistemas.

En los ultimos anos hemos asistido a un gran avance en el diagndstico
de las enfermedades de origen genético. El conocer esta asociacion es
fundamental para los pacientes pues la presencia o no de anomalias
asociadas condiciona el prondstico y en ocasiones, nuestra actitud
terapéutica. Es igualmente importante para poder prestar un asesoramiento
reproductivo a la familia.

Anomalias Genéticas mas frecuentes asociadas a Cardiopatias

Nombre sindrome / % casos con

anomalia genética cardiopatia Tipo de cardiopatia

Aneuploidias (se detecta con cariotipo)

Sindrome de Down o Defectos septales, defectos cojines endocardicos, tetralogia de
. . 45-50%
(Trisomia 21) Fallot u otros
Sd. Edwards
>909 i
(Trisomia 18) 90% Defectos septales y valvulopatias
Sd. Patau o
(Trisomia 13) 80% Defectos septales
Sd. Turner Coartacion adrtica, v. adrtica bicuspide, anomalia retorno
. 25-35%
(Monosomia X) venoso pulmonar
Sd. Klinefelter o .
(Trisomia XXY) 50% Defectos septales y valvulopatias
Sindrome de microdelecién/microduplicacion (técnica FISH, MLPA, microarray)
Sd. Di George Anomalias conotruncales (Fallot, interrupion de arco

0,
(Delecion 22g11) 5%

Sd. William-Beuren
(Microdelecion 7q11.23)

Enfermedad monogénicas (Secuenciacion Sanger o técnica NGS (Next generation sequencing)

aortico,truncus), CIV y anillos vasculares

53-85% |Estenosis adrtica supravalvular y estenosis pulmonar

Rasopatias Ej: Noonan,

Costello... 50-80% Estenosis valvular pulmonar, Miocardiopatia hipertréfica Otros
(Genes cadena RAS, como °  |defectos
PTTN11...)
Sd. Alagille 90% Estenosis periférica arterias pulmonares, Fallot, Atresia pulm.
(Genes JAG1 y NOTCH2) ° con ClV
(Sé:ie.nMFaBrf; ;]) >80% Dilatacion adrtica y prolapso mitral
S:G::!:-Bo;g)m 75% Defectos septales (CIA). Trastorno Conduccion
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CARDIOPATIAS FAMILIARES EN
PEDIATRIA

Elena Montaries Delmas, Marta Murillo Hernandez

CONCEPTOS GENERALES DE CARDIOPATIAS
FAMILIARES

Las cardiopatias familiares constituyen un grupo muy heterogéneo
de enfermedades cardiovasculares (miocardiopatias, canalopatias,
enfermedades adrticas y otros sindromes) que se caracterizan por tener
un origen genético y, por tanto, por poder presentarse en varios miembros
de una misma familia. Otra caracteristica comun es que pueden ser causa
de muerte subita (MS), incluso en la edad pediatrica.

Aunque es posible cualquier tipo de herencia (autosémica recesiva,
ligada al X, mitocondrial...), la mayoria se hereda de forma autosémica
dominante (HAD). Ante un nuevo diagnostico, se debe estudiar de manera
escalonada a los demas miembros de la familia, ya que existe la posibilidad
de que también estén afectos. En su evaluacion es necesario realizar un
arbol genealdgico con al menos 3 generaciones (figura 1), que no solo
permite detectar en ocasiones a otros miembros afectados o posiblemente
afectados, sino que también facilita el reconocimiento del patréon de
herencia.
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FiGURA 1. EJEMPLO DE ARBOL GENEALOGICO DE ENFERMEDAD AUTOSOMICA DOMINANTE

En ocasiones las mutaciones aparecen “de novo” y los padres no son
portadores de la enfermedad.

Conceptos importantes a tener en mente en estas cardiopatias son el de
penetrancia y el de expresividad. La penetrancia genética es la proporcion
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de individuos (tanto por ciento) que, presentando una variante patogénica,
expresan el fenotipo, o sea, desarrollan la enfermedad clinicamente. En
las cardiopatias familiares es frecuente que la penetrancia sea incompleta.
La mayoria tienen penetrancia edad-dependiente. asi, un nifio puede
ser portador de la mutacion y sélo desarrollar rasgos de la enfermedad
cuando llegue a la edad adulta. Por esta razén, los nifios portadores de
una variante genética patogénica para una cardiopatia familiar precisan
de controles periddicos a largo plazo, aunque no presenten el fenotipo.
La expresividad variable es la diversidad de manifestaciones clinicas
observadas en individuos que presentan un mismo genotipo (es decir,
nos podemos encontrar fenotipos distintos, por ejemplo, distintos tipos de
miocardiopatias, y fenotipos mas o menos severos en una misma familia).

Como deciamos inicialmente, bajo el término de cardiopatias familiares
se incluyen 3 grandes entidades: las miocardiopatias, canalopatias y
aortopatias.

MIOCARDIOPATIAS

Constituyen un grupo muy heterogéneo de patologias que afectan al
musculo cardiaco y se caracterizan por anomalias estructurales, eléctricas
y mecanicas del mismo. Su incidencia anual en la infancia se estima en
torno a 1/100.000, siendo significativamente mayor en los primeros 2
anos de vida.

Pueden ser primarias (por afectacion intrinseca del miocardio)
0 secundarias a una enfermedad sistémica, farmacos, infecciones,
taquiarritmias... En este capitulo hablaremos de las primarias.

Actualmente existen 5 tipos reconocidos de miocardiopatias: dilatada
(MCD), hipertrofica (MCH), no compactada (MCNC), restrictiva vy
arritmogénica (MA). Las mas frecuentes en la infancia son la MCD y
MCH. Algunos nifios se presentan con fenotipos mixtos y a veces una
miocardiopatia evoluciona a otro tipo diferente (ej. evolucién de MCH a
MCD en su fase terminal...).

Las miocardiopatias son entidades relativamente poco frecuentes en
la edad pediatrica, pero con una alta tasa de mortalidad y morbilidad
constituyendo la indicacion primaria mas frecuente de trasplante cardiaco
en la infancia.

Su etiologia en la poblacién infantil es muy heterogénea, sobre
todo cuanto mas pequefio es el nifio. Asi ante toda miocardiopatia
de presentacion infantil se debe excluir siempre, como potenciales
causas subyacentes, sindromes genéticos malformativos (por ejemplo,
rasopatias, como el sindrome de Noonan), trastornos metabdlicos/
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mitocondriales, enfermedades neuromusculares... Otro gran grupo son
las miocardiopatias de origen genético secundarias a mutaciones en
las proteinas del miocardiocito (mutaciones que codifican proteinas del
sarcomero, nucleo, citoesqueleto...). Estas ultimas, a diferencia de las
previamente mencionadas, sélo presentan afectacion a nivel cardiaco.

Miocardiopatia dilatada (MCD)

Es la mas frecuente tanto en adultos como en nifios (aproximadamente
50%). Consiste en la presencia de una dilatacion del VI junto con una
disminucién de la funcion sistélica en ausencia de anomalias congénitas,
cardiopatia isquémica o condiciones de carga anormales que lo justifiquen
(HTA, patologia valvular...). La MCD de cualquier etiologia es mas frecuente
en lactantes menores de 1 ano. Constituye una causa importante de IC
y trasplante en la edad pediatrica.

En la mayoria de MCD en pediatria no somos capaces de encontrar
una causa y se consideran “idiopaticas” (50-70%); sin embargo, siempre
debemos excluir causas subyacentes que puedan tener un tratamiento
especifico e incluso puedan ser reversibles (enfermedades metabdlicas,
miocarditis, arritmias (sobre todo taquicardias auriculares), toxicos
(quimioterapia) u operables como anomalias congénitas de la salida de
las arterias coronarias.

En cuanto a la MCD de origen familiar/genética tiene una HAD en el
90%, existiendo también formas recesivas, ligadas al X o de transmision
mitocondrial. Actualmente somos capaces de encontrar en el 35-40% de
las MCD una mutacién causal.

Su penetrancia es mayor cuanto mayor es el paciente, siendo mas
tipica su apariciéon a partir de la adolescencia. Algunos pacientes se
encuentran asintomaticos y el hallazgo puede ser casual. Sin embargo,
otros, en funcion del grado de disfuncién ventricular, pueden presentar
sintomas de insuficiencia cardiaca (lactantes: escasa ganancia ponderal,
fatiga/ hipersudoracion con las tomas, polipnea; nifios mayores: disnea/
fatiga con esfuerzos). Otras formas de presentacion pueden ser el sincope
o la muerte subita.

El diagndstico se realiza mediante la exploracién fisica, ECG y pruebas
de imagen (ecocardiograma, RM...). El estudio genético debe solicitarse
si procede en el paciente afecto y tras haber excluido el resto de las
causas secundarias. En el ECG pueden verse signos de crecimiento
VI, anomalias de la repolarizacion, prolongacion del QTc, trastornos de
conduccion (bloqueos...).

En la radiografia de térax puede verse cardiomegalia, datos de edema
pulmonar, derrame pleural... La ecocardiografia es el método mas util
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de diagndstico al objetivar un VI dilatado con/sin disfuncion sistdlica. La
RM, holter y ergometria son herramientas muy utiles en el manejo de
estos pacientes.

El tratamiento consiste en el tratamiento médico de la IC e incluye
principalmente, IECAsS/ARA Il, betabloqueantes, antagonistas de la
aldosterona y diuréticos. El pronostico es muy variable en funcion de la
etiologia y edad de presentacién: desde la recuperacion completa hasta
la muerte o el trasplante.

Miocardiopatia hipertréfica (MCH)

Es el segundo tipo de miocardiopatia mas frecuente en el paciente
pediatrico (35-50%) y una de las causas mas importantes de MS en
adolescentes y jévenes deportistas, secundaria a arritmias ventriculares.

Se define como la hipertrofia del VI (HVI) en ausencia de cualquier
alteracion que implique un aumento de la postcarga que explique el grado
de hipertrofia (enfermedad valvular, cardiopatia congénita o hipertension
arterial). La MCH de origen familiar se puede deber a:

*Mutaciones sarcoméricas (las mas frecuentes sobre todo en
adolescentes y adultos): producen una alteracion en la funcionalidad de
las proteinas del sarcomero cardiaco provocando un aumento de masa
miocardica y desorganizacion miofibrilar. La mayoria tienen HAD, siendo
las mutaciones de la cadena pesada de la beta-miosina (MYH7) y de la
proteina C fijadora de la miosina (MYBPC3) las mas frecuentes (90%).

* Sindromes polimalformativos/rasopatias: como el S. Noonan, Noonan
con lentiginosis... que asocian en ocasiones otras anomalias cardiacas.

*Enfermedades neuromusculares: la mas conocida es la ataxia de
Friedreich.

* Errores innatos del metabolismo (EIM): la mayoria con HAR. Incluyen
enfermedades de depdsito de glucégeno, mucopolisacaridosis,

A su vez, las MCH pueden clasificarse en obstructivas o0 no segun
presenten obstruccién al flujo sanguineo (tipicamente en la zona del
tracto de salida del VI (TSVI)).

FIGURA 2. ECOCARDIOGRAFIA: MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA (A LA IZQUIERDA PROYECCION PARAESTERNAL EJE LARGO Y A
LA DERECHA EN PROYECCION DE 4 CAMARAS).
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Ademas de hipertrofia, estos corazones presentan una cavidad de VI
pequefia, disfuncion diastdlica (“no se relajan bien”) y una tendencia a
la isquemia relativa por conflicto demanda/aporte de O2/nutrientes sobre
todo en hipertrofias severas.

Con frecuencia, los pacientes estan asintomaticos y la MS (por arritmia
ventricular) puede ser la primera manifestacion clinica. Ademas, pueden
presentar disnea, palpitaciones, dolor toracico y sincope. En la exploracion
fisica es importante buscar estigmas que orienten a alguna etiologia
concreta: rasgos faciales tipicos de s. malformativos, lIéntigos en el Noonan
con lentiginosis, alteracién de la marcha...

Las alteraciones electrocardiograficas son un marcador precoz de
afectacion, estando casi siempre presentes incluso antes de objetivarse
hipertrofia en las pruebas de imagen. Ademas de mostrar HVI, alteraciones
de la repolarizacién (figura 3), desviacion del eje QRS a la izquierda u
ondas Q patoldgicas... otras alteraciones pueden darnos pistas de la
etiologia como, por ejemplo, alteraciones de la conduccién (bloqueos de
rama, BAV), preexcitacién que podrian orientar a una etiologia mitocondrial
0 de depésito.

Téenico
Indic. praeba

No confirmade
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Ficura 3: ECG SUGERENTE DE HIPERTROFIA CAVIDADES IZQUIERDAS CON ALTERACION DE LA REPOLARIZACION
(T NEGATIVAS EN CARA INFERIOR Il, Ill, AVF Y PRECORDIALES 1ZQUIERDAS, V5, V6)

La ecocardiografia y la RM confirman el diagnéstico. Frente a una
miocardiopatia hipertrofica siempre esta indicado realizar un estudio
genético. El tratamiento es el de los sintomas y el de la IC si aparece
en casos de MCH avanzada. Los farmacos que mas se emplean son los
betabloqueantes, la disopiramida y el verapamilo. Recientemente estan
apareciendo terapias muy prometedoras que aun se encuentran en fase
de investigacion.
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Un punto importante en el manejo de estos pacientes es la prevencion de
la MS mediante la implantacion de un desfibrilador automatico implantable
(DAI). Mientras que la indicacion de implantacion de DAI es indiscutible
tras una parada cardiaca resucitada (prevencién secundaria), la decision
de cuando proteger un paciente en base a factores de riesgo (prevencién
primaria) es mas compleja y mas controvertida, debiendo tener en cuenta
también los riesgos de complicaciones que suponen estos dispositivos
en la edad pediatrica. Existen escalas de riesgo pediatricas validadas
que pueden ayudar en la decisién. La mortalidad en nifios con MCH tiene
una distribucién bimodal: un pico en los primeros 2 afios de vida (sobre
todo en los EIM) por IC y otro en la adolescencia por MS. Por ultimo,
se recomienda evitar deportes de competicion y mantener una buena
hidratacion (importante mantener el VI con una buena precarga sobre
todo si existe obstruccién TSVI).

Miocardiopatia arritmogénica
Es una enfermedad con HAD caracterizada histolégicamente por el

reemplazo de los cardiomiocitos por tejido fibroadiposo. Esto predispone
a la aparicion de arritmias ventriculares y a una dilatacion y disfuncién
ventricular progresiva. Se produce por mutaciones que afectan a los
desmosomas (proteinas encargadas de la unién celular) conllevando
una alteracién funcional y un fallo en la transmision del impulso con su
consiguiente predisposicion a las arritmias.

Inicialmente se conocidé como “displasia arritmogénica del VD” ya
que se penso que afectaba solo al VD, posteriormente se demostré que
también hay formas con afectacion izquierda y biventricular.

La penetrancia es edad-dependiente, manifestandose tipicamente a
partir de la 32- 4° década de la vida, con casos aislados de presentacion
a edades mas precoces. Su incidencia y severidad es mayor en hombres.

El ECG es muy caracteristico y ayuda al diagndstico precoz:

*Son tipicas las alteraciones de la repolarizacién en derivaciones
precordiales en funcion del ventriculo afecto (T negativas en precordiales
derechas hasta V3-V4 incluidas si afectacion del VD, aunque este hallazgo,
patoldgico en adultos, es normal en la infancia).

* En ocasiones existe una onda épsilon en V1-V2 (potenciales eléctricos
de baja amplitud que se producen al final del complejo QRS vy al inicio
del segmento ST).

*Son frecuentes las arritmias ventriculares sobre todo en forma de
extrasistoles ventriculares, pero también formas complejas como taquicardia
ventricular sostenida o no sostenida.
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El diagnostico se hara con una combinacion de hallazgos en la RM
(presencia de zonas aneurismaticas, disquinéticas, fibrosis...), alteraciones
en ECG, holter y ergometria (sobre todo presencia de EVs y arritmias
ventriculares) y estudio genético (rentabilidad 60%). La ecocardiografia
suele ser normal en nifios.

La principal recomendacion es la no realizacion de ejercicio fisico, ya
que es la unica miocardiopatia en la que el ejercicio puede empeorar o
precipitar su expresion; ademas puede favorecer la aparicion de arritmias
ventriculares.

CANALOPATIAS

Son alteraciones genéticas de las proteinas que conforman los canales
ibnicos de las células del miocardio.

El potencial de accion cardiaco se constituye con la accion de distintas
corrientes idnicas procedentes de estos canales. Asi, las alteraciones
en estas corrientes predisponen al miocardio a arritmias ventriculares
“‘malignas”, que en estas entidades suelen ser tipicamente polimdrficas
y letales.

Las canalopatias mas frecuentes son: el sindrome de QT largo (SQTL),
la taquicardia ventricular polimérfica catecolaminérgica (TVPC) y el S. de
Brugada (SBr). En todas ellas, los pacientes pueden estar asintomaticos,
pero si existen sintomas, los mas comunes son el sincope y la MS.
Los sincopes tipicos de estas entidades, a diferencia de los de origen
vasovagal, no suelen tener prédromos. Cada una de estas entidades se
ha asociado a unos “desencadenantes tipicos” (ejercicio, sustos, sonidos
fuertes, suefio...) y a una poblaciéon de mayor riesgo, asi:

Desencadenante | Ejercicio fisico | Reposo, suefio | Sustos, emociones
Patologia SQTL1 SQTL3 SQTL2
TVPC Sd.Brugada

Poblacién Varones jovenes Mujeres jovenes

Sindrome de QT largo (SQTL):

Es la canalopatia mas frecuente. Consiste en una alteracién de la
repolarizacion cardiaca que conlleva un alargamiento del intervalo QT, lo
que predispone a la aparicion de arritmias ventriculares. Constituye la causa
mas frecuente de MS en individuos jovenes con corazon estructuralmente
normal. Puede ser un trastorno congénito (genético) o adquirido:

El SQTL adquirido es mucho mas frecuente; por ello hay que pensar
siempre en excluirlo cuando nos enfrentamos por vez primera a un paciente
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con SQTL y sobre todo en ausencia de antecedentes familiares de SQTL/
muerte subita. Existen muchas causas que pueden prolongar el intervalo
QT: farmacos, alteraciones electroliticas, anorexia, insuficiencia renal,
TCE, parada cardiorrespiratoria...

El SQTL congénito es un trastorno genético con una prevalencia de
1:2.000 nacidos vivos (probablemente infraestimada). Se han descrito
hasta 17 subtipos diferentes, siendo con diferencia los 3 primeros los
mas frecuentes:

- Tipo 1 (40-55%), afecta los canales de K (mutaciones gen KCNQ1)
y predispone a las arritmias, sobre todo en situaciones de descarga
adrenérgica/ ejercicio fisico (tipicamente natacion).

- Tipo 2 (30-45%), afecta a los canales de K (mutaciones gen KCNH2)
y el riesgo de eventos es mayor ante estimulos sonoros o con el estrés
emocional.

- Tipo 3 (5-10%), secundario a una alteracion en los canales de Na
(gen SCN5SA). Suelen manifestarse tipicamente durante periodos de
reposo/suefio.

** Existen algunos subtipos de alto riesgo, como el S. de Jervell Lange
Nielsen (JLN), con herencia autosémica recesiva, asociado a sordera
neurosensorial congénita y el de Timothy que se caracteriza por una
prolongacién marcada del QT asociada caracteristicamente a sindactilia
y a otras manifestaciones sistémicas.

El diagnéstico se realiza con la presencia de un QTc prolongado
en 2 o mas ECG. Este suele medirse mediante la formula de Bazzet,
preferiblemente en Il y V5 (si existen ondas U y su altura es >50% de
la onda T se debe incluir en la medicién). Son valores normales un
QTc <440ms en hombres y <460ms en mujeres; en neonatos/ lactantes
pequefos hasta 480ms puede ser normal.
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Ficura 4: ECG con INTERVALO QT LARGO
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Por ultimo, los “criterios de Schwartz” nos ayudan a estimar la
probabilidad de un paciente de tener SQTL (<1 punto: baja probabilidad;
2-3 puntos: probabilidad moderada; > 4 puntos: probabilidad alta). Cuando
hay sospecha clinica esta indicado solicitar estudio genético (positivo en
75% casos).

Electrocardiograma Puntos
QTc>480 mseg 3
QTc 460-470 2
QTc 450 (varones) 1
Torsades de pointes 2
Alternanciade onda T 1
Muescas ondas T en 3 derivaciones 1
Bradicardia relativa para la edad 0,5
Historia clinica

Sincope con estrés 2
Sincopes sin estrés 1
Sordera congénita 0,5
Historia familiar

Familiar con SQTL confirmado 1
MS inexplicada en familiares primer grado<30 afios 05

TaBLA. CRITERIOS DE SCHWARTZ
Los betablogueantes son el tratamiento de primera linea en todos los
tipos de SQTL congénito (habiéndose demostrado la superioridad del nadolol
y propranolol respecto a otros). En caso de necesitar mayor proteccién
por un fenotipo mas severo o persistencia de sintomas, la simpatectomia
y el implante de DAI son los siguientes escalones terapéuticos.

Por ultimo, es importante conocer las recomendaciones generales
para estos pacientes: evitar esfuerzos fisicos intensos, competitivos,
actividades de riesgo (ej. natacion en SQTL1), farmacos, productos de
herbolario que puedan prolongar el intervalo QT (www.crediblemeds.org)
y bebidas energéticas, drogas que favorezcan la aparicion de arritmias,
ademas de la deshidratacion.

Taquicardia ventricular polimérfica catecolaminérgica
(TVPC)

La taquicardia ventricular polimérfica catecolaminérgica (TVPC) es una
canalopatia cardiaca caracterizada por arritmias ventriculares polimorfas
desencadenadas por estrés adrenérgico. Habitualmente el ECG basal
es normal y el corazon es estructuralmente normal. La prevalencia es
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desconocida, estimandose una prevalencia de 1:10.000. Las mutaciones
en el gen del receptor de la rianodina (RYR2) son las mas comunmente
implicadas, con una herencia autosémica dominante.

La edad de presentacion mas frecuente es en la infancia, sobre todo
entre los 7-10 afios. Es muy importante sospecharla en todo sincope atipico
en contexto de esfuerzos, emociones... ya que puede pasar desapercibida
y ser muy letal.

Para su diagnéstico es clave la prueba de esfuerzo, donde aparecen
extrasistoles de distinta morfologia, bidireccionales y/o taquicardia
ventricular bidireccional (rotacién latido a latido del QRS 180°), muy
caracteristica de esta entidad.
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Ficura 5: ECG CON EXTRASISTOLES BIDIRECCIONALES/TV TiPicAs DE TVPC

La primera linea de tratamiento son los betabloqueantes, siendo el
nadolol a altas dosis de primera eleccion. La asociacion a flecainida es
muy efectiva en caso de persistencia de sincopes o arritmias ventriculares
en ergometria a pesar de betabloqueantes. En pacientes de mayor riesgo
se recomienda la simpatectomia. El uso del DAI es controvertido en
esta patologia. Como recomendaciones generales se deben evitar, en
la medida de lo posible, estimulos emocionales y ejercicio fisico intenso
y se debe monitorizar de forma estrecha al paciente.

Sindrome de Brugada (SBr)

Es una arritmia primaria hereditaria provocada por una pérdida de funcién
de los canales de sodio que cursa con un riesgo elevado de arritmias
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ventriculares malignas. El gen tipicamente implicado es el SCN5A. Es un
sindrome mas tipico de la edad adulta y del sexo masculino, siendo con
diferencia los varones en la 3°-4° década de la vida el grupo de mayor
riesgo. La mayor parte de los diagnosticos en pediatria son incidentales
(tipicamente mediante el hallazgo de un patrén de Brugada en un ECG
sobre todo en el contexto de fiebre) o como parte del estudio familiar.
Sin embargo, la forma de presentacion clinica en la infancia mas tipica
aunque infrecuente es mediante:

» Disfuncién sinusal (en forma de bradicardia/ pausa sinusal, sindrome
de taquicardia bradicardia o incompetencia cronétropa (incapacidad del
corazén de responder al ejercicio)).

* Arritmias supraventriculares (sobre todo flutter/ fibrilacién auricular).

+ Enfermedad del sistema de conduccién: fundamentalmente mediante
un ensanchamiento del QRS y otros trastornos de conduccion.

* Arritmias ventriculares: aunque la arritmia mas comun en el adulto es
la TV polimdrfica o FV, en los niflos con fenotipo de SBr es mas frecuente
la TV monomorfa normalmente desencadenada por fiebre.

El diagnodstico es electrocardiografico mediante la aparicion del tipico
patrén de Brugada. Existen tres patrones descritos, siendo unicamente
diagnostico el tipo 1. El patrén de Brugada tipo 1 consiste en la elevacién
convexa (“en aleta de tiburén”) del segmento ST =2 2 mm con onda T
negativa en precordiales derechas (V1 y V2).

Este patron es “dinamico” (“aparece y desaparece”) y esta influido por
muchos factores como la temperatura corporal, niveles de testosterona,
tono vagal... Cuando aparece de forma espontanea es diagndstico y cuando
no, precisamos de test farmacoldgicos para inducirlo y poder llegar al
diagnéstico.  Se ha demostrado que la colocacion de las derivaciones
precordiales derechas en espacios intercostales superiores (tercero e
incluso segundo espacio intercostal) aumenta la sensibilidad del ECG.

FT e P

Ficura 6. IMAGEN DE ECG TiPICO DE BRUGADA EN ALETA DE TIBURON.
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El implante de DAI es la Unica opcidon de tratamiento en pacientes
sintomaticos. Las recomendaciones especiales en estos pacientes son:
evitar farmacos que puedan precipitar arritmias (www.brugadadrugs.org),
evitar la deshidratacién y el consumo de drogas/ bebidas energéticas.
Ademas, es importante tratar la fiebre de forma precoz y agresiva, ya que
puede inducir la aparicion del patrén de Brugada y arritmias. En nifios
con patrén de Brugada tipo 1 esta indicado el ingreso hospitalario para
monitorizacion cuando tenga fiebre y/o no se consiga buen manejo de
la misma con antitérmicos orales.

AORTOPATIAS GENETICAS

Sindrome de Marfan (la mas comun y conocida):

Constituye una enfermedad hereditaria AD que afecta al tejido conectivo.
Se debe a mutaciones en el gen FBN1 que codifica para la fibrilina
(proteina importante de la matriz extracelular), y, por tanto, puede afectar
a distintos 6rganos y sistemas, principalmente al musculoesquelético,
cardiovascular y ocular.

A nivel cardiovascular, la afectacién principal y que mas morbimortalidad
conlleva es la dilatacién de la raiz adrtica (60-80%), con la aparicion de
aneurismas y consiguiente riesgo de disecciéon o rotura vascular. Otras
alteraciones que pueden estar presentes:

» Afectacion de valvulas AV (mitral y tricuspide): velos elongados, laxos
y de aspecto mixomatoso con distintos grados de prolapso e insuficiencia.

* “Miocardiopatia dilatada” con disfuncion (mas frecuente en adultos).

* Arritmias ventriculares, en nifios la incidencia es muy baja.

» Dilatacion del tronco pulmonar, riesgo bajo de diseccion.

FIGURA 7. IMAGEN A LA IZQUIERDA, PARAESTERNAL EJE LARGO DONDE SE APRECIA DILATACION AORTICA. IMAGEN A LA
DERECHA: PROLAPSO DE LA VALVULA MITRAL.

En nifos la clinica cardiolégica es infrecuente. Pueden existir sintomas
de IC, palpitaciones o sincopes segun el tipo/ grado de afectacion. Ante
episodios de dolor toracico intenso deben acudir a urgencias por su potencial
riesgo de diseccion, sobre todo si raiz aortica >40mm (excepcional en
pediatria). Este dolor caracteristicamente es muy intenso, opresivo, y suele
irradiarse a region interescapular y/o zona donde avanza el hematoma
disecante, ademas se acompafa de asimetria de pulsos y sensacion de
gravedad.

El diagnéstico se realiza mediante el score sistémico/criterios de Ghent
en los que la dilatacién adrtica y la ectopia lentis son muy importantes. La
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ecocardiografia es la herramienta mas util en la evaluacién cardioldgica,
junto con la RM. El ECG puede ser normal o presentar crecimiento de
V1 y/o Al, alteraciones de la repolarizacion (tipicas en la cara inferior en
contexto de prolapso mitral), extrasistoles...

Se recomiendan actividades recreativas de baja a moderada intensidad
segun el tipo de afectacion individual. Debido a la mayor debilidad de la
pared vascular se deben evitar esfuerzos de alta intensidad- ejercicios
estaticos/de fuerza (como levantar pesas), actividades con riesgo de
impacto toracico (deportes de contacto) o aceleraciones/desaceleraciones
bruscas (parque de atracciones) que produzcan una elevaciéon abrupta
de la presién arterial.

El tratamiento con betabloqueantes y ARA Il se recomienda para prevenir
una dilatacién desproporcionada de la raiz adrtica. Existen guias de
indicacion quirurgica bien por dilatacién aértica o por patologia valvular.

Sindrome de Loeys-Dietz (SLD)

Es una enfermedad rara con HAD causada por mutaciones en genes
que codifican para el TGFBR1 6 2, que dan lugar al S. Loeys-Dietz tipo
1y 2 respectivamente (los mas frecuentes). Existen 4 subtipos mas,
mucho menos frecuentes. La afectacion cardiovascular del SLD consiste
fundamentalmente en la dilatacion, tortuosidad y formacion de aneurismas en
todo el territorio vascular tipicamente en cabeza y cuello. Es caracteristico
que se asocie a cardiopatias congénitas (v. adrtica bicuspide, comunicacién
interauricular, ductus arterioso persistente...) y prolapso mitral (aunque
menos frecuente que en el Marfan).

El tratamiento debe ser mas agresivo y precoz que en el S. Marfan por
su mayor tasa de complicaciones a diametros aorticos menores, asi como

la probabilidad de afectacion vascular mas extensa.
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COMUNICACION INTERAURICULAR

Patricia Martinez Olorén. Andrea Ancin Suberviola

DEFINICION

Cualquier abertura del septo interauricular, que no sea un foramen
oval permeable, se considera una comunicacion interauricular.

EPIDEMIOLOGIA

Supone el 10-15% de las cardiopatias congénitas (CC). La mayoria son
defectos esporadicos, y son mas frecuentes en mujeres (2/1), con una
tasa de recurrencia familiar del 7-10%. Algunos casos estan asociados
a sindromes genéticos, como el Sindrome de Holt-Oram (herencia
AD, gen TBX5 en 85%, asocia anomalias de extremidades superiores
—deformidades del radio, carpo o pulgares-), Sindrome de Noonan o
Sindrome de Treacher-Collins.

EMBRIOLOGIA: -
La septacién de las auriculas inicia en semana 5 .

embrionaria con la formacién del septum primum (SP), ®

que crece desde la porcidon superior de la auricula ECC

comun primitiva hasta la cruz del corazén (zona de

los cojines subendocardicos) cerrando el orificio v
inicial denominado ostium primum (OP). En el septum o
primum aparece un orificio llamado ostium secundum i =
(OS), que queda cubierto por un segundo tabique, el .Op
ECC

septum secundum (SS), que se situa a la derecha del
septum primum y crece en sentido opuesto. El septum
secundum deja un orificio llamado foramen oval, que

queda cubierto por el septum primum, que bambolea N—
sobre el foramen oval en la auricula izquierda. "
FISIOPATOLOGIA: / 41

Fisiologia prenatal: n
En el feto, debido a las altas resistencias vasculares | .

pulmonares, el flujo de sangre altamente oxigenada que  //4_ |

llega desde el ductus venoso hasta la auricula derecha || \( 5

(AD) se desviara preferentemente a través del foramen | /\ _j \

oval hacia la auricula izquierda (Al). Desde la Al al ili AN\ )
| T LW

ventriculo izquierdo y aorta irrigara preferentemente el
sistema nervioso central y el corazoén del feto.
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Fisiologia perinatal:

Tras el nacimiento, las resistencias pulmonares bajan
progresivamente y permiten el paso de sangre de la
AD hacia la arteria pulmonar (AP) y, por otro lado, la
presion de la Al aumenta debido al aumento del retorno
venoso pulmonar. Todo ello hace que se cree un gradiente X
interauricular que produce el cierre del foramen oval por AN
un mecanismo valvular que coapta el septum primum N Pt
contra el septum secundum. -

En el 70-80% de los individuos los septum primum y secundum se
acaban fusionando después del nacimiento. Sin embargo, en el 20-30%
restante no se fusionan, quedando el foramen oval permeable, que no
se considera un defecto del septo interauricular porque no existe una
falta de tejido.

Fisiologia postnatal:

El foramen oval que queda permeable hasta en el 20-30% de las
personas sanas, que es de pequefo tamafio y supone un escaso paso
de sangre que no produce una sobrecarga al corazén, no se considera
una comunicacion interauricular ni un hallazgo patoldgico.

Sin embargo, las comunicaciones interauriculares si pueden suponer
una sobrecarga cardiaca.

La cuantia del cortocircuito va a depender de la distensibilidad del VD
con respecto al VI (y no del tamano del defecto). EI VD es mas distensible
que el VI, lo que implica que el VD es capaz de asumir gran cantidad de
volumen sin aumentar la presion.

La direccion del cortocircuito depende de la diferencia de presién
entre las auriculas. Como la presion de la AD es menor que la de la Al,
la direccion del shunt sera izquierda-derecha, pasando sangre oxigenada
a territorio desoxigenado.

El flujo que pasa por el defecto interauricular realiza un “recorrido
anomalo” entre auricula derecha-ventriculo derecho-circulaciéon pulmonar-
auricula izquierda y de nuevo a la auricula derecha. Este “flujo extra”
pasando por estas estructuras genera una sobrecarga de volumen que
provoca:

-Dilatacion de cavidades derechas.

-Dilatacion de arterias pulmonares.

-Aumento de la vascularizacion pulmonar
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CLASIFICACION:
CIlA tipo Ostium Secundum (CIA-OS): Es la mas frecuente (70% de

las CIAs). En la zona central del septo, alrededor del foramen oval. El
septum primum no cubre totalmente el foramen oval tras el nacimiento.
El tamafno es muy variable, en ocasiones puede ser multiple (fenestrado
o multiperforado cribiforme).

CIA tipo Ostium Primum (CIA-OP): 20% de las ClAs. Caudal al

foramen oval. Defecto del septum primum, que no se fusiona con los
cojines subendocardicos. Suele ser un defecto amplio y asocia anomalias
de las valvulas AV (canal AV parcial o transicional) y defectos del septo

interventricular (canal AV completo).

CIA Seno Venoso Superior e Inferior (CIA-SVS y CIA-SVI): 10% de las

ClAs. Posteriores al foramen oval, y superiores o inferiores al mismo, en
la zona de drenaje de las venas cavas superior e inferior respectivamente.

Las CIA-SVS, justo por debajo de la zona de entrada de la vena cava
superior, son mas frecuentes que las CIA-SVI, y se encuentran justo por
encima de la entrada de la vena cava inferior. La CIA-SVS tipicamente
se asocia a Drenaje Venoso Andmalo Parcial de las venas pulmonares
derechas a vena cava superior 0 a la auricula derecha.

CIA del Seno Coronario (CIA-SC): Menos del 1% de las ClAs. Ausencia

de la pared que separa el seno coronario de la Al, por lo que el seno
coronario drena en las dos auriculas a través de una CIA amplia. Suele
asociar una vena cava superior izquierda persistente que drena en el
techo de la Al.

TIPOS DE CIA:

Fosa oval
Cojin -
endocardico

NORMAL

CIA seno
venoso
supenor

Defecto

CIA seno
CIA OSTIUM PRIMUM venoso

inferior

CIA seno coronario

CIA SENO VENOSO
Ficura 1. Tipos pe CIA SEGUN SU POSICION EN EL SEPTO
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HISTORIA NATURAL Y PRESENTACION CLINICA:

En condiciones normales, el volumen de flujo de sangre en la circulacion
pulmonar (Qp) es similar al volumen de sangre en la circulacién sistémica
(Qs) y su cociente (Qp/Qs) es 1/1. En caso de un cortocircuito intracardiaco
sera >1, tanto mayor cuanto mas flujo de sangre pase a través del defecto.

El foramen oval permeable (FOP) y las ClIAs de pequeio tamafo
(<5-6 mm) tienen un Qp/Qs<1,5, no producen repercusion hemodinamica y
su unico riesgo potencial seria la posibilidad de embolia paraddjica (paso
a la circulacién arterial de un trombo venoso o localizado en cavidades
derechas).

Las ClAs de tamafio mediano (> 5-6 mm) y ClAs grandes (> 8 mm)
se caracterizan por Qp/Qs >1,5. Sin embargo, no suelen provocar ningun
sintoma durante la infancia, ya que la sobrecarga derecha que producen se
tolera bien durante afios. En ocasiones pueden predisponer a infecciones
respiratorias de repeticion. Ocasionalmente algunos lactantes pueden
presentar retraso ponderoestatural.

* A partir de la 32-42 década de la vida pueden aparecer sintomas:

» Taquiarritmias supraventriculares, como Fibrilacion Auricular o Flutter,
por aumento del tamano de la AD.

» Insuficiencia cardiaca, por disfuncion de cavidades derechas.

» Hipertensién pulmonar por aumento de las resistencias vasculares
pulmonares. En un 5-10% de los pacientes, aparece de forma reactiva al
hiperaflujo pulmonar mantenido, sin que haya una clara relacién con la
cuantia del cortocircuito ni con la edad. La HT Pulmonar provoca que el
shunt a nivel de la CIA se invierta, dando lugar al sindrome de Eisenmenger.

* La endocarditis bacteriana es muy rara en los pacientes con CIA.
De hecho, no esta recomendada la profilaxis antiendocarditis en estos
pacientes.

DIAGNOSTICO:

Exploracion fisica:
Peso y talla: Suelen ser normales

Clinica durante la infancia: Nula o minima

Exploracion cardiovascular: En ClAs hemodinamicamente significativas,
se detectan signos secundarios a la sobrecarga derecha: como latido
impulsivo por VD hiperdinamico.
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Auscultacion:

-Soplo sistélico eyectivo en foco pulmonar: Por aumento del flujo
sanguineo a través de valvula pulmonar. El paso de sangre a través de
la CIA NO SOPLA porque la velocidad de la sangre a su través es baja,
ya que hay escaso gradiente entre las presiones de la Al y la AD.

-También es caracteristico el desdoblamiento amplio y fijo del 2° tono:
En la auscultacion cardiaca normal hay un desdoblamiento fisioldgico del
segundo tono, ya que en la inspiracion el cierre de la valvula pulmonar
se produce mas tarde que el de la valvula adrtica y el 2° tono se oye
desdoblado. En caso de una CIA, hay paso de mayor cantidad de sangre
a través de la valvula pulmonar, por lo que el componente pulmonar del
segundo tono esta ampliamente atrasado (desdoblamiento amplio) y
la comunicacion entre las dos auriculas iguala la variacion respiratoria
sobre el gasto ventricular derecho e izquierdo (desdoblamiento fijo,
independientemente del momento del ciclo).

-Otro hallazgo en el caso en las CIAs hemodinamicamente significativas
es el soplo protomesodiastolico en foco tricuspideo por hiperaflujo a
través de la valvula tricuspide.

Electrocardiograma: En las ClAs pequenas no hay alteraciones. En
las ClAs con sobrecarga hemodinamica se pueden detectar los siguientes
hallazgos:

* Eje de QRS desviado a la derecha.

* Intervalo PR ligeramente prolongado, sobre todo en los pacientes
mayores.

* Crecimiento auricular derecho (onda p pulmonar)
* Patron rsR’ o RSR’ en V1, tipico de sobrecarga de volumen de VD

Radiografia de térax: En caso de CIA con repercusion hemodinamica
se observara:

+ Cardiomegalia, a expensas de dilatacion de AD y VD.
» Dilatacion del botdon de la arteria pulmonar (tronco pulmonar)
* Aumento de la vascularizacién pulmonar (Plétora pulmonar)

Ecocardiografia: Técnica diagndéstica imprescindible en todos los
pacientes con sospecha de CIA. Proporciona informacion anatémica
(demostrando el tamafio y localizacién del defecto en el septo interauricular
y descartando lesiones asociadas) y funcional (grado de dilatacion de
cavidades derechas, movimiento del septo interventricular que se puede
alterar por la sobrecarga de volumen, direccién y cuantia aproximada del
cortocircuito, presion pulmonar). La proyeccion subcostal es la mas util
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debido a la orientacion perpendicular del tabique interauricular respecto al
haz de ultrasonido. La ecocardiografia transtoracica suele ser suficiente
para establecer el diagnostico definitivo y medir el tamafo del defecto,
aunque su precisién es algo inferior a la transesofagica, sobre todo
para definir los bordes del defecto. La ecocardiografia transesofagica
se empleara en aquellos pacientes con mala ventana acustica (nifios
de mayor edad) y para definir los bordes y medir con exactitud la CIA
en los niflos candidatos a cierre percutaneo. Es especialmente util para
detectar una CIA-SC y para identificar la presencia de un Drenaje Venoso
Pulmonar Anémalo Parcial asociado a la CIA.

Cateterismo cardiaco diagnéstico: El /J I—l"\l Ve,
cateterismo se realiza cuando se indique el 60%
cierre por esta técnica. En raras ocasiones _/
es necesario cateterismo solo para fines
diagnosticos, habitualmente por la sospecha

de componente de hipertensién pulmonar
o determinadas lesiones asociadas.

Resonancia Nuclear Magnética:
Util en casos seleccionados en los que 30/15
los hallazgos ecocardiograficos no sean |,
concluyentes, para calcular QP/QS. Muy
eficaz para asegurar el drenaje de las venas
pulmonares.

FIGURA 2. ESQUEMA DE PRESIONES Y SATURACIO-
NES EN UNA CIA MODERADA.

CUIDADOS GENERALES EN LOS PACIENTES CON CIA:

No es necesario restriccion de la actividad fisica. No se recomienda
profilaxis de la endocarditis bacteriana. Sin embargo, es muy aconsejable
el mantenimiento de correcta higiene oral. En pacientes con datos de
repercusion hemodindmica se realizara vacunacion de gripe anual (en >
6 meses) y tratamiento estacional del VRS (en < 2 afios).

TRATAMIENTO MEDICO:

No suele ser necesario. En casos de datos ecograficos de sobrecarga
hemodinamica (dilatacién de cavidades derechas, hiperaflujo pulmonar)
en los que se decida esperar al cierre del defecto, se puede plantear
tratamiento diurético, con o sin tratamiento vasodilatador (IECASs).

Si ademas hay repercusion clinica (infecciones respiratorias de repeticion,
insuficiencia cardiaca, hipertension pulmonar, retraso pondoestatural en
lactantes) se recomienda plantear el cierre, aunque sean menores de 3

anos.
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CIERRE DEL DEFECTO:
El cierre de un defecto septal interauricular esta indicado en nifios
siempre que exista un cortocircuito significativo (crecimiento de cavidades
derechas y con Qp/Qs > 1,5).

La edad para el cierre electivo del defecto son los 3-5 afios. Se planteara
cierre en el 1° afo de vida unicamente en los casos con clinica y con mala
respuesta al tratamiento médico. Tampoco es conveniente retrasarlo mucho
mas de las edades recomendadas por la posibilidad de que la sobrecarga
cronica produzca cambios irreversibles en AD, VD o circulacién pulmonar.

No esta recomendado el cierre de las ClAs pequefas (<5-6 mm) o
foramen oval permeable ya que tienen un buen prondstico, excepto en los
casos de adultos con ictus de causa no aclarada, en los que se sospecha
embolia paraddjica, migrafias o sindrome de platipnea-ortopnea.

El cierre del defecto en caso de enfermedad vascular pulmonar avanzada
por hipertension pulmonar esta contraindicado.

Cierre por cateterismo:

Actualmente el cierre de la CIA-OS, el tipo mas frecuente, se realiza en
mas del 80% de los casos de forma percutanea mediante la implantacion
de dispositivo guiado por ecocardiografia transesofagica. Sélo se pueden
beneficiar de un cierre percutaneo las CIA-OS, y ademas tienen que cumplir
varios requisitos para ser candidatas: Bordes de tamafio adecuado para
dar estabilidad y apoyo al dispositivo. En caso de margenes pequefos
(especialmente el posteroinferior) y septo aneurismatico hay mayor riesgo
de embolizacion del dispositivo.

El dispositivo mas utilizado es el
Amplatzer, con sus variantes, aunque
en los ultimos afios se han desarrollado
multiples dispositivos. Técnica segura
y eficaz.

Ventajas: Evitar la toracotomia y
las complicaciones de la circulacion
extracorporea.

Inconvenientes:

Complicaciones inmediatas:
Ficura 3. FIGURA suPERIOR: CIERRE DE UNA CIA . . . e
MEDIANTE DISPOSITIVO, FIGURA INFERIOR: DISPOSITIVO Emb0|lzaC|0n del dlSpOSItIVO En IaS
DE CIERRE. primeras 24 h, disminuyen con el tiempo.
Ocurre en menos del 1% de los pacientes.
Puede ser asintomatica, originar arritmias
o llegar a comprometer la vida.
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Complicaciones en el sequimiento:

-Arritmias: Relativamente frecuentes en adultos y raras en nifios. Son
paroxisticas, en los primeros meses tras el cierre. También estan descritos
trastornos en la conduccién (sobre todo tras implante de dispositivos
grandes).

-Insuficiencia adrtica de novo: Mas riesgo en casos de ausencia de
borde retroadrtico.

-Erosién y perforacion auricular o fistula aortoauricular: Muy rara pero
potencialmente letal. Riesgo en ausencia de borde retroadrtico.

Ejercicio fisico post-implante: Sin limitaciones, si la funcion ventricular
es normal.

Profilaxis de endocarditis: En los 6 meses posteriores al procedimiento
y después en caso de que persista cortocircuito residual.

Cierre por cirugia:

Indicado en CIAs que no sean tipo Ostium Secundum (es decir, CIA-OP,
CIA-SV y CIA-SC) o de CIA-OS que no cumplan criterios para cierre por
dispositivo, como las CIA-OS grandes (> 25-30 mm) o que no presenten
buenos bordes para anclar el dispositivo.

Cierre del defecto mediante sutura directa o mediante la utilizacién
de un parche de pericardio heterélogo (de origen bovino). En casos de
CIA-SVS con Drenaje Venoso Anémalo Parcial de las venas pulmonares
derechas a la AD, se coloca el parche de cierre de la ClAredireccionando
estas venas pulmonares hacia la Al.

Complicaciones:
-Estenosis de Vena Cava Superior: En nifios muy
pequenos en caso de CIA-SVS

-Arritmias supraventriculares y ocasionalmente
bloqueos (1°y 2°).

-Sindrome postpericardiectomia: En el 1° mes
postquirdrgico. Tratamiento de eleccion son los
antiinflamatorios, siendo la colchicina y los corticoides
el tratamiento de rescate.

-Lesiones 2° a la cicatriz de esternotomia media:
infecciones, protrusion alambres, escoliosis. Menos
probables en cirugias minimamente invasivas (miniesternotomias,
toracotomias con acceso submamario o subaxilar)

-Mortalidad <1%. El prondstico de los pacientes intervenidos antes
de los 25 anos y con presion pulmonar normal, es excelente, teniendo
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una expectativa de vida normal, con una supervivencia a los 20 afios de
vida del 96%.

Ejercicio fisico postcirugia: Sin limitaciones, aunque evitando golpes
directos en esternotomia media el mes siguiente. Sin restricciones tras
3-6 meses de convalecencia.

Profilaxis de endocarditis: Recomendada después de la cirugia durante
6 meses o mientras exista defecto residual si se ha utilizado material
protésico.

BIBLIOGRAFIA

-Conejo, Picazo, Zabala, Cuenca. Defectos septales auriculares.
Protocolos de Cardiologia Pediatrica, de la Sociedad Espanola de
Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias Congénitas. Disponible en https://
secardioped.org/protocolos/

-Keane, Flyer, Lock. Nadas’ Paediatric Cardiology. 2nd Edition,
Saunders, 2006.

-Moss and Adams. Heart Disease in infants, children, and adolescents.
72 Edicion, Philadelphia: Lipincott Williams & Wilkins 2008

- Park. Cardiologia Pediatrica 5% Edicion. Madrid Elsevier-Mosby; 2008.

-Rueda, Bouzas, Garcia, Marcos, Martinez. Guia de seguimiento
ambulatorio de cardiopatias congénitas. Netbiblo, 2015.

- Galindo, Gratacds, Martinez. Cardiologia Fetal, Marban, 2015.

167






Cardiologia pediatrica para residentes de pediatria

COMUNICACION INTERVENTRICULAR

Ana Siles Sanchez-Manjavacas, Ivan del Campo Cano

DEFINICION Y EPIDEMIOLOGIA

Se define como un defecto en el tabique interventricular que permite
la comunicacién entre ambos ventriculos.

La comunicacion interventricular (CIV) es la cardiopatia congénita mas
frecuente, si excluimos la valvula aértica bicuspide. La prevalencia de las
CIV es aproximadamente 4 de 1000 recién nacidos vivos. Estos defectos
pueden encontrarse de forma aislada o estar asociados a cardiopatias
mas complejas (TOF, CAV, TGA).

ANATOMIA. CLASIFICACION
Las CIV se clasifican atendiendo a su situacion en el tabique (Figura 1):

CIV perimembranosas (membranosas o infracristales): es la localizacién
mas frecuente (75-80%). El septo membranoso es una zona adyacente a
la valvula adrtica, por debajo de la misma y del velo septal de la valvula
tricispide. Con frecuencia se extienden a porciones préximas del septo
muscular. Pueden cerrarse parcial o completamente por el tejido accesorio
de la valvula tricuspide. En ocasiones se pueden asociar a obstruccion
del tracto de salida del ventriculo izquierdo y coartacion de aorta.

CIV musculares: suponen el 5-20%. Segun su localizacion hablaremos
de CIV musculares apicales (las mas frecuentes), centrales y anteriores.
Pueden ser multiples (“septo en queso suizo”).

ClV subpulmonares (infundibulares, conales, supracristales o
subarteriales doblemente relacionadas): constituyen el 5-7% (20-30%
en poblacion asiatica). Se localizan en el septo infundibular (en el tracto
de salida del ventriculo derecho (VD)), por debajo de la valvula pulmonar.
Generalmente asocian prolapso de alguno de los velos adrticos (con/sin
insuficiencia adrtica). Rara vez cierran espontaneamente.

ClV de septo de entrada (posteriores): representan el 5-8%. Se
localizan entre anillo tricuspideo y las inserciones de la valvula tricuspide
en la pared de ventriculo derecho y septo (posterior e inferior a la CIV
perimembranosa). No cierran espontaneamente.
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Ficura 1. Tipos pe CIV SEGUN SU POSICION EN EL TABIQUE.

FISIOPATOLOGIA

La repercusion del defecto depende de dos factores principales: el
tamafo del defecto y la relacion entre las resistencias vasculares sistémicas
(RVS) y pulmonares (RVP).

El tamano del defecto se expresa en relaciéon con el anillo aértico:
pequefio (<1/2 del anillo), mediano (1/2-2/3 del anillo) y grande (> 2/3
del anillo).

Las RVP estan elevadas en el recién nacido, y se reducen progresivamente
en las primeras semanas, disminuyendo la presion en el VD y aumentando
el cortocircuito entre ambos ventriculos (de izquierda a derecha). Esto
conlleva un aumento del flujo pulmonar y del retorno venoso pulmonar
que tiene que ser manejado por las cavidades izquierdas. La sobrecarga
de volumen conlleva la dilatacién progresiva de dichas cavidades y la
puesta en marcha de mecanismos compensatorios para evitar la disfuncion
cardiaca.

En las CIV pequefas (restrictivas), el cortocircuito I-D es escaso,
por lo que la presién en VD es normal y las RVP también son normales
(figura 2, esquema a la izquierda). Si la CIV es mediana, el cortocircuito
es mayor, pero, aunque la presion en el VD puede estar elevada, es
inferior a la sistémica y las RVP no suelen estar elevadas. En las CIV
grandes, es la relacién entre las resistencias de la circulacién sistémica
y la pulmonar la que condiciona la situacion hemodinamica (figura 2,
esquema a la derecha). La situacion de hiperaflujo pulmonar importante y
mantenida puede conducir al desarrollo de enfermedad pulmonar vascular
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obstructiva, elevandose de forma irreversible las RVP, con inversion del
cortocircuito (D-I) y aparicién de cianosis. Esto se conoce como sindrome
de Eisenmenger.

FIGURA 2: HEMODINAMICA SEGUN TAMARNO DE LA CIV

Esquemas de los defectos

“re interventriculares pequefios y
grandes. En la CIV pequeha, a la
izquierda, no hay hipertension

o

15rang 18 mmHg
pulmonar y el cortocircuito es

pequefio. En el esquema a la
derecha, el defecto es grande,
por lo cual las presiones

i ventriculares izquierda Y
derecha estan equilibradas y

hay un flujo muy importante. La
CIV PEQUENA CIV GRANDE saturacion arterial de oxigeno

en el limite es el resultado del

bajo oxigeno venoso pulmonar debido a la hipercicrculacion pulmonar o edema
de pulmon.

CLINICA

La clinica va a depender del tamano del defecto y de su asociacion
con otros defectos cardiacos.

ClV pequeiias: Los pacientes suelen estar asintomaticos. Se detecta
un soplo en las primeras semanas de vida (habitualmente a los 2-10
dias de vida, que es cuando se inicia el descenso de las presiones
pulmonares). Es un soplo pansistdlico y de gran intensidad (llI-IV/VI)
(porque existe un gradiente de presion continuo durante toda la sistole),
y se puede acompanar de frémito a la palpacion precordial. En algunas
CIV muy pequenfas, el soplo puede ser menos intenso y se puede acortar
(protomesosistélico), por obliteracion del defecto al final de la sistole. El
2° tono es normal y no se ausculta soplo diastdlico.

CIV_moderadas-grandes: Las manifestaciones clinicas se pueden
iniciar en las primeras semanas de vida, con sintomas de insuficiencia
cardiaca (taquipnea, escasa ganancia ponderal, sudoracién y fatiga con
las tomas, taquicardia). El latido precordial es hiperdinamico a la palpacion
y el soplo es pansistoélico, de intensidad Ill/VI. El segundo tono esta
desdoblado (con el componente pulmonar aumentado) y puede escucharse
un retumbo diastdélico apical (aumento del flujo de sangre que pasa a
través de la valvula mitral). En las CIV grandes, el soplo puede no estar
presente (a medida que se igualan las presiones en ambos ventriculos, y
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no se genera cortocircuito). Si se produce hipertension pulmonar (HTP),
el 2° tono sera unico y mas fuerte.

DIAGNOSTICO

Electrocardiograma: Es normal en las CIV pequefas. En las CIV
de mayor tamafio podemos observar signos de sobrecarga de volumen
izquierdo (aumento de voltajes V5-V6). En las CIV grandes, crecimiento
biventricular. Si se desarrolla HTP, al crecimiento biventricular se le
afiade la hipertrofia del ventriculo derecho (R altas en V1).

Radiografia de térax: Es normal en las CIV pequefias. Si el tamano del
defecto es grande, podemos encontrarnos aumento de la trama vascular
pulmonar, cardiomegalia (a expensas de cavidades izquierdas) y arteria
pulmonar dilatada.

Ecocardiograma: Es la técnica de eleccion ante la sospecha de CIV
tanto para su diagndstico como para su seguimiento. La evaluacién
ecocardiografica debe incluir su localizacién, niumero, tamano, caracteristicas
anatémicas y del cortocircuito, y su repercusién hemodinamica. Para ello,
se debe valorar en diferentes planos ecocardiograficos:

* Paraesternal eje largo: CIV perimembranosa y muscular

» Paraesternal eje corto: CIV perimembranosa y subpulmonar
* Apical 4 camaras: CIV muscular y de entrada

» Apical 5 camaras: CIV muscular y perimembranosa

* Subcostal: perimembranosa, muscular y de entrada

El Doppler nos proporciona informacion sobre la presion en el ventriculo
derecho y arteria pulmonar, mediante el calculo de gradiente a través
del jet de la CIV (Presion sistélica de AP = Tensién arterial Sistémica —
gradiente de CIV). Este calculo se puede realizar porque 1) el gradiente
de la CIV es la diferencia de presion entre ventriculo izquierdo y ventriculo
derecho y 2) asumimos que la presiéon en la arteria pulmonar es igual a
la del ventriculo derecho (si no existe obstruccién a la salida del VD) y
la presién sistdlica en el ventriculo izquierdo es igual a la tension arterial
sistdlica. Las medidas del diametro de la auricula izquierda y del ventriculo
izquierdo, nos proporcionan informacion del volumen del cortocircuito.

Ademas, la ecocardiografia detectara la presencia de lesiones asociadas:
anomalias de las valvulas AV, prolapso de velos aérticos que genere
insuficiencia aodrtica, defecto tipo Gerbode (flujo de la CIV que se dirige
del ventriculo izquierdo a la auricula derecha) u obstruccion al tracto de
salida izquierdo (poco frecuente, por “espolén subadrtico”) o derecho
(ventriculo derecho de doble camara (VDDC): en el caso de CIV restrictivas,

172



Cardiologia pediatrica para residentes de pediatria

el flujo acelerado puede causar hipertrofia de bandas musculares, lo
que genera obstruccion en el tracto de salida VD, que puede precisar
intervencion quirargica a largo plazo.

Resonancia Magnética: Puede ser util en defectos cardiacos complejos
si la ecocardiografia no es concluyente.

Cateterismo cardiaco: Actualmente no se utiliza de rutina ya que la
ecocardiografia Doppler permite obviar el estudio hemodinamico. Se utiliza
para medir las RVP en pacientes con sospecha de enfermedad vascular
pulmonar, valoracion preoperatoria en defectos amplios con sospecha
de patologia asociada, valoracion de la respuesta a vasodilatadores
pulmonares si la RVP estan elevadas o para el cierre del defecto con
dispositivo percutaneo.

EVOLUCION NATURAL

Los defectos perimembranosos y musculares pueden reducir su tamafio
con el tiempo y cerrarse espontaneamente en los primeros anos de
vida. Se estima que hasta en el 30-35% de las CIV se produce el cierre
espontaneo, sobre todo en las musculares (por hipertrofia del musculo
alrededor del defecto). Muchas CIV perimembranosas se cierran por
aposicion del tejido redundante de la valvula tricuspide que reduce el
tamano del defecto. El prondstico de las CIV pequefas es excelente,
permaneciendo asintomaticas hasta el 95% en el seguimiento. En las
CIV de mediano tamano es importante el seguimiento en los 6 primeros
meses donde el riesgo de desarrollar insuficiencia cardiaca es mayor.
Los pacientes con CIV grandes suelen requerir intervencion en el primer
ano de vida. Si no son corregidas, pueden evolucionar al desarrollo de
enfermedad vascular pulmonar, con inversion del cortocircuito (D — |) que
conduce a la aparicion de cianosis y sindrome de Eisenmenger.

TRATAMIENTO

El manejo de la CIV depende de numerosos factores (magnitud del
cortocircuito, desarrollo de lesiones asociadas, posibilidad de cierre
espontaneo vy dificultad previsible de cierre). Las opciones de manejo
terapéutico son las siguientes:

Actitud expectante: en pacientes asintomaticos con posibilidad de
cierre espontaneo. En nifios con CIV pequefia o moderadas sin repercusion,
se realizara un seguimiento al mes de vida (para valorar la caida de
presiones pulmonares y sintomas de sobrecarga de volumen izquierdo)
y posteriormente entre los 3 y 6 meses. Mantener actitud conservadora
hasta los 12 meses de vida y posteriormente seguimiento cada 1 6 2 afios.
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Tratamiento médico: En pacientes sintomaticos con CIV moderada-
grande con repercusion hemodinamica, los objetivos del tratamiento son
el alivio de los sintomas de la insuficiencia cardiaca congestiva (ICC) y
normalizar el crecimiento.

Tratamiento de la ICC: diuréticos (furosemida y espironolactona) e
IECAs.

Soporte nutricional: suplementacién con férmula hipercaléricas (ingesta
caldrica = 150 kcal/kg/dia) y tratamiento de la anemia ferropénica si la
hubiera.

Prevencion de las infecciones respiratorias: Vacunaciéon de la gripe
anual (> 6 meses) e inmunoprofilaxis del VRS (< 2 afos).

Mantenimiento de una adecuada higiene oral con visitas regulares
al odontdlogo. No se recomienda la profilaxis de endocarditis segun las
guias de practica clinica actuales, pero si extremar la higiene dental.

Cierre del defecto: esta indicado el cierre del defecto en pacientes
sintomaticos (ICC) a pesar del tratamiento médico, pacientes asintomaticos
con cortocircuito izquierda-derecha significativo y evidencia de sobrecarga
mantenida de cavidades izquierdas, defectos moderados-grandes con
HTP reversible, insuficiencia adrtica, anomalias asociadas (obstruccion
al tracto de salida derecho (VDDC) y estenosis subadrtica).

Quirargico

Cierre directo con parche: es el tratamiento de eleccion. Se realiza
bajo circulacion extracorpérea por via transtricuspidea.

Banding de la arteria pulmonar: se reserva para pacientes con bajo
peso o pacientes con defectos multiples o apicales de dificil acceso.

La evolucién postquirurgica suele ser excelente. En el seguimiento
postoperatorio, se recomienda la profilaxis de endocarditis los 6 primeros
meses tras la cirugia. Entre las complicaciones mas frecuentes podemos
encontrar CIV residuales (generalmente sin repercusién hemodinamica,
que no precisan un cierre posterior) y bloqueos (es frecuente el bloqueo
de rama derecha (BRD) y en el 2-5% se puede producir un bloqueo AV,
aunque puede ser transitorio).

Oclusion por cateterismo

Especialmente util para defectos musculares en los que el acceso
quirurgico puede ser complicado y en perimembranosas seleccionadas.
La principal limitacion técnica es el compromiso de estructuras préximas
(nodo AV, valvulas AV).

Segun las recomendaciones de la AHA, se puede considerar en las
CIV musculares con anatomia favorable en > 5 Kg de peso y en las CIV
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perimembranosas en nifios mayores (no es una técnica generalizada en
los centros por el riesgo de BAV completo).
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DUCTUS ARTERIOSO PERSISTENTE

J. Félix Coserria Sanchez, Pedro Agudo Montore

DEFINICION

El ductus arterioso es una estructura fetal normal que conecta el tronco
de la arteria pulmonar con la aorta descendente. Es el mecanismo de
seguridad que presenta la naturaleza para un desarrollo fetal correcto
de las dos grandes arterias que surgen del corazén.

El cierre funcional del ductus arterioso ocurre habitualmente en las
primeras 72-96 horas de vida en los pacientes a término. La persistencia
del mismo mas alla de este periodo se considera patoldgica y es conocida
como ductus arterioso persistente.

EPIDEMIOLOGIA

La incidencia del ductus arterioso persistente aislado es aproximadamente
del 0,05% de todos los nacimientos, y entre el 5-10% de todas las
cardiopatias congénitas (excluyendo recién nacidos prematuros). Es mas
frecuente en mujeres (proporcion 2:1) y en recién nacidos prematuros.

ANATOMIA

El ductus arterioso transcurre desde la superficie anterior del istmo adrtico
(distal al origen de la arteria subclavia izquierda) hasta la cara superior del tronco
pulmonar muy cercano al origen de la rama pulmonar izquierda, presentando
una direccién anterior y superior.

Presenta gran variedad a nivel morfolégico y de tamafio. En la mayoria, suele
tener una forma cénica, siendo el extremo adértico mayor que el extremo pulmonar.

Existe una clasificaciéon morfolégica determinada en la angiografia del
cateterismo con 6 tipos de ductus arterioso basada en la localizacion del diametro
mas estrecho, siendo el tipo F una morfologia especifica del ductus del paciente
prematuro. Esta clasificacion tiene una especial relevancia a la hora de determinar
el método de cierre mas adecuado para cada caso. (Figura 1)

D Complex E Hongated F el

FiGura 1. MORFOLOGIA DUCTAL
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FISIOPATOLOGIA

El ductus arterioso desempefia un papel fundamental en la circulacion
fetal, en la cual el 80-90% del volumen ventricular derecho pasa a través
del conducto arterioso hacia la aorta, y sélo el resto entra en la circulacion
pulmonar. Tras el nacimiento, el ductus arterioso se cierra espontaneamente
a medida que el sistema circulatorio se adapta a la circulacion postnatal,
con los pulmones como érganos de intercambio gaseoso en lugar de la
placenta.

El flujo sanguineo a través del ductus arterioso depende de la resistencia
total al flujo (resistencia intrinseca del ductus arterioso y resistencia
vascular pulmonar) en relacién con la resistencia vascular sistémica.
La resistencia intrinseca del ductus arterioso viene determinada por el
diametro mas estrecho, la longitud, la forma y la elasticidad ductal.

En pacientes sin otros defectos cardiacos significativos y con resistencia
vascular pulmonar normal, el ductus arterioso persistente provoca un
cortocircuito izquierda-derecha, es decir, la sangre fluye desde la aorta
a través del ductus arterioso hacia las arterias pulmonares.

Si el cortocircuito es lo suficientemente importante, puede producir
hiperaflujo pulmonar, sobrecarga de volumen de cavidades izquierdas,
y por ultimo, dilatacion de la auricula y el ventriculo izquierdo.

Con el tiempo, en la vasculatura pulmonar se producen cambios
anatémicos que dan lugar a un aumento de la resistencia vascular
pulmonar para compensar el hiperaflujo pulmonar (enfermedad vascular
pulmonar obstructiva). Esto produce progresivamente una disminucion
del cortocircuito izquierda-derecha y, si no se trata, una inversién del
cortocircuito a derecha-izquierda o sindrome de Eisenmenger.

CLINICA

Las manifestaciones clinicas vienen determinadas por el volumen de
sangre que se desvia a través del ductus arterioso y el efecto a lo largo
del tiempo, siendo la clinica de insuficiencia cardiaca la mas habitual.

Anamnesis
Cuando el ductus arterioso es pequeno, los pacientes suelen estar
asintomaticos.

Cuando el ductus arterioso es moderado o grande puede dar sintomas
muy variados e inespecificos. A nivel cardiaco destacan sintomas de
insuficiencia cardiaca congestiva entre los que se incluyen irritabilidad,
cansancio, sudoracién con las tomas y estancamiento ponderal. A nivel
respiratorio destacan infecciones de vias bajas de repeticion y disnea
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de esfuerzo. Especificamente en los pacientes prematuros se produce
un aumento de las necesidades de asistencia respiratoria, hemorragia
pulmonar o cerebral.

Exploracion:
* Ductus arterioso silente: Exploracion normal, sin soplo (el ductus
es visualizable solo por ecocardiografia).

* Ductus arterioso pequefio: Soplo sistélico (recién nacidos) y continuo o
“en maquinaria” (lactantes y nifios mayores) a nivel infraclavicular izquierdo
0 zona superior del borde esternal izquierdo irradiado a la espalda.

* Ductus arterioso moderado o grande: Ademas del soplo, aparicion
de pulsos periféricos saltones con amplia presion diferencial (presion
sistélica elevada y diastdlica reducida), precordio hiperdinamico, frémito
o “thrill” en la zona superior del borde esternal izquierdo, y signos de
insuficiencia cardiaca como taquicardia, taquipnea y tiraje intercostal.

* Ductus arterioso con hipertension arterial pulmonar o desarrollo de
enfermedad vascular pulmonar: Aparicién de cianosis diferencial (en la
mitad inferior del cuerpo con saturacion de oxigeno mas baja en el pie que
en la mano derecha) por inversion del sentido del cortocircuito con flujo
de sangre desoxigenada de la arteria pulmonar a la aorta descendente
(derecha-izquierda).

DIAGNOSTICO

Radiografia de térax

Si el ductus arterioso es pequefio suele ser normal o inespecifica. Con
ductus arteriosos mas grandes, suele haber congestion vascular pulmonary
cardiomegalia debido a la dilatacién de la auricula y el ventriculo izquierdo.

Electrocardiograma

Los hallazgos no son sensibles ni especificos. Los ductus arteriosos
pequefos no provocan hallazgos electrocardiograficos significativos.
Los ductus arteriosos mas grandes pueden provocar ondas P anchas
(dilatacion auricula izquierda), y ondas R altas en |, 11, 1ll, aVL, V5 o V6
y ondas S altas en V1 o V2 (dilatacién ventricular izquierda). Otro signo
caracteristico son las ondas Q profundas (mas de 4-5 mm) en precordiales
izquierdas.

Ecocardiografia

Es la prueba de imagen principal para evaluar el ductus arterioso
persistente y su compromiso hemodinamico. Los planos ecocardiograficos
tipicos son el paraesternal eje corto, el paraesternal alto (o plano ductal),
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y el supraesternal corte sagital. Por modalidad 2D se puede medir la
longitud y el tamafio del ductus (habitualmente diametro en el extremo
pulmonar) y la dilatacién de cavidades izquierdas y por color Doppler se
puede demostrar la direccion del cortocircuito (Figura 2). Con la estimacion
de los gradientes por Doppler podemos estimar las presiones pulmonares:
el gradiente medido mediante doppler corresponde a la diferencia entre
la presion sistolica de la aorta (medible por tension arterial sistélica) y la
presién en arteria pulmonar. Es especialmente util en pacientes prematuros
la medicion de flujo en la aorta abdominal, la valoracién de la existencia
de robo holodiastdlico a este nivel, asi como el robo diastélico en arterias
mesentéricas, por su asociacion a enterocolitis necrotizante.

FIGURA 2. PROYECCION PARAESTERNAL ALTA O PLANO DUCTAL: SE VISUALIZA DUCTUS AMPLIO (DAP) INDICADO POR FLECHA
CONECTANDO AORTA DESCENDENTE (A0 D) CON ARTERIA PULMONAR (AP). APD: ARTERIA PULMONAR DERECHA. API:
ARTERIA PULMONAR 1ZQUIERDA. Al: AURICULA IZQUIERDA.

TAC/RM

Sélo tienen utilidad en situaciones poco frecuentes de escasa ventana
acustica para ecocardiografia o cuando se sospechan otras anomalias
como coartacién de aorta o anillos vasculares.

Cateterismo cardiaco y angiografia

Actualmente, se utilizan principalmente durante las intervenciones de
cierre percutaneo del ductus arterioso. También son utiles para determinar
el volumen del cortocircuito (relacién entre flujo pulmonar y sistémico:
Qp/Qs) y las resistencias vasculares pulmonares. La proyeccion principal
es la lateral pura (90°). Para la seleccion del dispositivo de cierre es
importante medir los diametros del extremo adrtico (ampolla), el extremo
pulmonar, el diametro minimo y la longitud total.
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TRATAMIENTO

Podemos distinguir entre el ductus del paciente prematuro y el ductus
persistente del nifio lactante o en edad preescolar-escolar. Actualmente
existe controversia en la edad neonatal entre el tratamiento plenamente
conservador del ductus (no tratar) y la decision de tratar médicamente o
realizar un cierre intervencionista.

Tratamiento sintomatico o médico

Diuréticos como la furosemida o la hidroclorotiazida alivian los sintomas
del hiperaflujo pulmonar.

Tratamiento definitivo o cierre

El cierre del ductus arterioso persistente esta indicado en pacientes
con clinica de insuficiencia cardiaca congestiva o asintomaticos, pero con
dilatacion de cavidades izquierdas (ductus con compromiso hemodinamico).
En los ninos mas mayores en los cuales el riesgo del cierre percutaneo
es muy bajo, es razonable cerrar un ductus arterioso sin compromiso
hemodinamico, pero con soplo audible. Sin embargo, el cierre del ductus
silente (sin soplo) es controvertido en el paciente preescolar-escolar.

Cierre farmacolégico del ductus

De uso exclusivo en recién nacidos prematuros, puesto que existe
una disminucién de la respuesta del masculo liso ductal al oxigeno. Sin
embargo, en recién nacidos a término, el ductus arterioso persistente se
debe a una anomalia estructural del musculo liso ductal.

Los farmacos mas usados son la indometacina, el ibuprofeno y el
paracetamol. La efectividad es del 60-80%. Las principales complicaciones
del tratamiento con AINEs son la insuficiencia renal y la enterocolitis
necrotizante.

Cierre percutaneo

Actualmente, el cierre
percutaneo es el tratamiento de
eleccion mas alla del periodo
neonatal. Los avances en el disefio
de dispositivos han ampliado su
uso, seguridad y efectividad. Los
principales dispositivos son coils,
tapones vasculares y dispositivos
especificamente disefiados para

FiGURA 3. CIERRE PERCUTANEO DE DUCTUS DEL PREMATURO.
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cierre de ductus arterioso. Las principales complicaciones son el dafo
vascular, la embolizacién del dispositivo y la obstruccion por el dispositivo
del flujo sanguineo en la aorta o rama pulmonar izquierda. El cierre
percutaneo ha sustituido al quirdrgico en el tratamiento del ductus del
prematuro que no responde al tratamiento médico. (Figura 3)

Cierre quirurgico

Se reserva para pacientes en los que no es posible el cierre farmacoldgico
o percutaneo. El procedimiento estandar es la ligadura y seccién del ductus
a través de toracotomia posterolateral izquierda sin bypass cardiopulmonar.
Las principales complicaciones son la paralisis diafragmatica izquierda,
la paralisis unilateral de cuerdas vocales (nervio laringeo recurrente) y
el quilotoérax.

EVOLUCION NATURAL Y TRAS TRATAMIENTO

El cierre espontaneo del ductus arterioso persistente en pacientes
a término mas alla del primer mes de vida es poco probable. Si no se
realiza un diagnostico y tratamiento oportuno, dependiendo del tamafo
del ductus y del volumen del cortocircuito, pueden aparecer las siguientes
complicaciones: insuficiencia cardiaca congestiva, enfermedad vascular
pulmonar o sindrome de Eisenmenger, endarteritis o aneurisma ductal.
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DEFECTOS DEL SEPTO
AURICULOVENTRICULAR

Gonzalo Cortazar Rocandio, Laura Caravaca Pantoja

DEFINICION

Se denominan defectos del septo AV, también denominados defectos
de los cojines endocardicos o defectos del canal AV, a un grupo de
anomalias que comparten defectos en la septacion auricular y/o ventricular,
situados en la zona de tabique inmediatamente por encima o por debajo
de las valvulas AV y que coexisten con diferentes grados de afectacion
de dichas valvulas. La posiciéon de ambas valvulas AV es mas inferior
de lo habitual, quedando caracteristicamente a la misma altura (hay un
unico anillo valvular), sin observar la insercion mas apical de la valvula
tricuspide. Es caracteristico el desplazamiento anterior de la valvula
aértica que crea una elongacién en el tracto de salida del VI denominada
deformidad “en cuello de cisne” que se puede dar en todos los tipos de
defectos AV, aunque es mas comun en los defectos parciales.

EPIDEMIOLOGIA

Representan 3-5 % de las cardiopatias congénitas. Los defectos del
septo auriculoventricular (AV) constituyen la cardiopatia mas frecuente
en el sindrome de Down. El 40% de los pacientes con sindrome de
Down tienen cardiopatia congénita y, aproximadamente un 50% de estas,
corresponden a defectos del septo AV, por lo general la forma completa de
la cardiopatia (>75%). Por el contrario, el 50% de todos los pacientes con
defectos del septo AV también tendran sindrome de Down. Es frecuente
también la asociacién a sindromes de heterotaxia (a menudo con una

auricula comun).
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CLASIFICACION

En funcién de la localizacion y la extension del defecto se van a
clasificar en:

-Defectos completos del septo interauricular (canal AV completo).

-Defectos parciales del septo interauricular (canal AV parcial).

-Formas transicionales e intermedias.

Fisiologia similar- CIVy CIA Fisiologia similar- CIA

Completo Intermedio Transicional Parcial

Anatomia valvula AV parecida:
una lengiieta de tejido divide la valvula comun
en un componente izquierdo y derecho
uniendo los velos anterior y posterior centralmente

FIGURA 1. ESQUEMA CON LAS CARACTERISTICAS DE LOS DIFERENTES TIPOS DE DEFECTOS DEL SEPTO AURICULOVENTRICULAR.

Tanto las formas parciales como las completas pueden ser balanceadas,
cuando los ventriculos tienen tamanos similares, o disbalanceadas, en
caso de predominio evidente de uno de ellos. Hasta en un 60% de defectos
disbalanceados, el ventriculo derecho es el dominante. De esto va a
depender la estrategia de correccion quirurgica (reparacion univentricular
o biventricular).

DEFECTO COMPLETO DEL SEPTO INTERAURICULAR
(CANAL AV COMPLETO)
Definiciéon

Los defectos completos combinan una comunicacion interauricular
amplia en la parte inferior del tabique cerca de las valvulas AV, denominada
comunicacion interauricular ostium primum (CIA OP), que se continda con
una comunicacion interventricular (CIV) de entrada grande. La valvula
AV comun tiene un solo orificio y esta compuesta por cinco velos. Los
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musculos papilares a menudo estan rotados en sentido de las agujas
del reloj. Existe un subtipo de canal AV completo, denominado canal
AV intermedio en el que se aprecian dos orificios separados por una
banda fibrosa dando lugar a un componente valvular izquierdo y a un
componente valvular derecho (no se han de denominar valvula mitral y
valvula tricuspide), y se acompafia, también, de una CIV grande de entrada.

Fisiopatologia

Las consecuencias fisiolégicas de
los canales AV completos son las que . LI—\“'ZG:
cabe esperar de los defectos auricular y o o W 9s%
ventricular con un importante cortocircuito
desde las cavidades cardiacas izquierdas
hacia las derechas, produciendo un
aumento del flujo pulmonar, siempre
y cuando las resistencias vasculares
pulmonares hayan disminuido. A ello se
afade la regurgitacién de la valvula AV
Unica. Las consecuencias van a ser una
sobrecarga biventricular de volumen (la ~—00%
CIA sobrecarga cavidades derechas, la CIV \\
cavidades izquierdas) y una sobrecarga de
presion a nivel del ventriculo derecho por ~ CANAL AV COMPLETO
aumento de presion arterial pulmonar, sustrato para desarrollar hipertension
arterial pulmonar a edades precoces, si no se corrige el defecto. Esta
sobrecarga cardiaca ocasiona una clinica de insuficiencia cardiaca (IC).

o,

Clinica

Las manifestaciones clinicas suelen aparecer en los primeros meses
de vida, cuando las resistencias vasculares pulmonares disminuyen.
Son frecuentes el retraso del crecimiento, infecciones respiratorias de
repeticion y signos de IC por hiperaflujo pulmonar: taquipnea, tiraje,
hepatomegalia, sudoracién y fatiga durante las tomas. La rapidez con la
que se instauran los sintomas va a depender, en gran medida, del tamafio
de la CIV, grado de regurgitacion de valvula AV comun y resistencias
vasculares pulmonares.

La auscultacién cardiaca puede ser variable, pudiendo apreciarse desde
un soplo sistdlico suave hasta un soplo pansistélico en borde esternal
izquierdo por la regurgitacién de la valvula AV. Puede auscultarse un soplo
diastélico debido a la sobrecarga de volumen a través de la valvula AV.
El segundo tono se encuentra reforzado y con desdoblamiento amplio.
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Pruebas diagnésticas

ECG: es caracteristico el hemibloqueo anterior izquierdo con desviacion
del eje QRS hacia superior e izquierda (entre -150°y -40%) en el 70% de
los casos (denominado eje de canal). Puede coexistir bloqueo de rama
derecha. Es frecuente encontrar un intervalo PR prolongado.

Radiografia de térax: el patron caracteristico es de cardiomegalia con
aumento de la trama vascular pulmonar.

Ecografia Doppler: permite la visualizacién de todos los componentes
del defecto, asi como la valoracién de su gravedad. El plano donde se
visualiza mejor la “cruz” del corazoén es en el apical 4 camaras (A4C),
donde se observan ambas valvulas AV a la misma altura, se puede
valorar el grado de regurgitacion de esta y se objetiva el defecto del
septo interauricular e interventricular. Ademas, se ha de valorar el tracto
de salida del ventriculo izquierdo, ya que el desplazamiento anterior de
la valvula adrtica puede generar obstruccion a dicho nivel. Es la técnica
de evaluacién gold estandar y no suele requerir pruebas mas invasivas
previa a la reparacién quirurgica.

10/02/2011 12:43:03

FIGURA 2. IMAGEN DE ECOCARDIOGRAFIA DONDE SE APRECIA DEFECTO DEL SEPTO AURICULOVENTRICULAR COMPLETO
(PROYECCION CUATRO CAMARAS)

Cateterismo cardiaco: indicado si sospecha de hipertensiéon pulmonar,
sobre todo en pacientes mayores de 6 meses de edad con finalidad
diagnéstica y para valorar la reversibilidad de la patologia vascular pulmonar
previo a correccion quirurgica.
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Tratamiento

Tratamiento médico: recomendado en pacientes en los que aparezcan
sintomas clinicos o signos ecocardiograficos de IC, con el fin de evitar
el deterioro clinico y permitir abordar el tratamiento quirdrgico en la
mejor situacién clinica posible. Va a estar focalizado en tratar la IC y el
hiperaflujo pulmonar: diuréticos para reducir la precarga (furosemida,
tiazidas o espironolactona), farmacos para reducir la poscarga ventricular
(IECAS, milrinona...). Se debe evitar el uso de FiO2 elevadas, dado que
el oxigeno es un vasodilatador pulmonar y puede empeorar el hiperaflujo.
En casos mas graves de hiperaflujo pulmonar sera necesario utilizar
presion positiva en la via aérea (CPAP) o incluso ventilacion mecanica
junto con inotropicos.

Cirugia correctora: consiste en el cierre de la CIAy de la CIV y la
reconstruccion de las valvulas AV, que permitan una correcta conexion
de cada auricula con su correspondiente ventriculo y un funcionamiento
valvular adecuado. El momento ideal para la reparacion es entre los 3-6
meses de vida. La IC que no responde al tratamiento médico agresivo,
neumonias de repeticion o retraso significativo del crecimiento son
indicaciones para adelantar la cirugia. Los pacientes con sindrome de
Down desarrollan enfermedad pulmonar vascular precozmente, por lo
que requieren cirugia a edades mas tempranas (antes de los 6 meses).

Cirugia paliativa: banding o cerclaje de la arteria pulmonar, con el
objetivo de disminuir el cortocircuito izquierda-derecha para evitar el
desarrollo y la progresion de la enfermedad vascular pulmonar. Esta
indicado en lactantes con importante deterioro clinico, con muy mal estado
nutricional y/o hipertension pulmonar en los que la cirugia reparadora
se considere de alto riesgo. En los pacientes con defecto del septo AV
no balanceados donde la reparacién biventricular no es viable, debera
realizarse precozmente un banding de la arteria pulmonar, seguida a
partir de los 3-4 meses de una anastomosis cavopulmonar parcial (Glenn
bidireccional) y, en un tercer tiempo, completarla con una derivacion
cavopulmonar total (Fontan), cirugias por etapas correspondientes a
fisiologia univentricular.

Pronédstico y evolucién

La mortalidad precoz tras la reparacién quirurgica (primeros 30 dias)
se encuentra actualmente entre el 2-10%. Los resultados de la cirugia
correctora son buenos, dependiendo, en gran medida, del grado de
competencia que se haya podido conseguir en el funcionamiento de las
valvulas AV. La supervivencia a largo plazo se encuentra alrededor del
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70% a los 10 afios de la reparacion. Hasta un 15-20% van a precisar
reintervencion. Las lesiones residuales mas frecuentes son la insuficiencia
valvular tricuspide y/o mitral, obstrucciones del tracto de salida de VD o
V1 y defectos residuales septales.

En pacientes no sometidos a intervencion quirargica la mortalidad es
elevada. A partir del afio de vida, debido a la existencia de enfermedad
vascular pulmonar establecida se empieza una época de relativo buen
estado clinico. De forma evolutiva, la resistencia al flujo pulmonar se
incrementa, supera la sistémica e invierte el cortocircuito, lo que causa
hipoxemia, cianosis y todo el cortejo fisiopatologico del sindrome de
Eisenmenger con un importante deterioro de la calidad de vida y elevada
mortalidad en etapas posteriores de la vida.

DEFECTO PARCIAL DEL SEPTO AV (CANAL AV PARCIAL)
Definiciéon

Los defectos parciales del septo auriculoventricular presentan un defecto
en la parte inferior del tabique interauricular, cerca de las valvulas AV (CIA
OP). Existen dos orificios independientes en la valvula AV localizados
de forma contigua en el mismo plano. La valvula mitral presenta una
hendidura o “cleft” en el velo anterior que puede causar regurgitacion
valvular significativa. Existe un subtipo de canal AV parcial denominado
canal AV transicional en el que ademas de la CIA OP hay una pequena
CIV de entrada restrictiva, cerrada parcialmente por uniones fibrosas del
tabique interventricular.

Fisiopatologia

Se produce un cortocircuito izquierda-derecha a través del defecto
septal. Dado que este cortocircuito solo se produce a nivel auricular,
entre dos camaras de baja presion, el paciente puede estar asintomatico
y el desarrollo de sintomas depende, en gran medida, del grado de
regurgitacién mitral.

Clinica

En general, los pacientes afectos de CIA ostium primum estan
asintomaticos, pero pueden presentar infecciones respiratorias de repeticion
y algunos nifios que asocian regurgitacion mitral severa presentan sintomas
de insuficiencia cardiaca. Puede auscultarse un soplo sistélico eyectivo
en foco pulmonar, con un segundo ruido cardiaco desdoblado fijo y un
soplo sistdlico de regurgitacion en apex por la insuficiencia mitral.
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Pruebas diagnésticas

ECG: algunos pacientes también presentan el eje QRS superior (-40 a
-150°), como en el defecto AV completo. Es frecuente observar un bloqueo
AV de primer grado y una hipertrofia ventricular derecha o bloqueo de
rama derecha.

Ecocardiografia doppler: permite el
diagndstico preciso, gracias a la visualizacion
directa del defecto en la porcién inferior del
tabique auricular, asi como la regurgitacion
de la valvula mitral, caracteristicamente
producida por el cleft. Es importante descartar
obstruccion al tracto de salida del VI. El
plano donde mejor se visualiza el defecto
interauricular y permite ver el grado de
regurgitacién de la valvula va a ser el apical
4 camaras y donde mejor se visualiza el cleft
en el paraesternal eje corto.

Tratamiento

Tratamiento médico: Por lo general no suele requerirlo. En caso de
precisarlo el tratamiento es similar al del canal AV completo.

Tratamiento quirdrgico: consiste en el cierre de la CIAy la reconstruccion
de la hendidura mitral mediante cirugia con circulacién extracorpoérea.
Indicada cuando existe sintomatologia clinica o en pacientes asintomaticos
con cortocircuito significativo (relacion flujo pulmonar/flujo sistémico >1.5).
En pacientes asintomaticos, se realiza de forma electiva en nifos de 1
a 3 afos.

Pronéstico y evolucion

El prondstico tras la intervencion es habitualmente muy bueno (mortalidad
quirdrgica <5%) y depende de la reparacion valvular conseguida mediante
cirugia, precisando Unicamente revisiones periddicas en consulta de
cardiologia pediatrica. Un 10-15% de defectos parciales intervenidos, van
a requerir reintervencién a lo largo de su vida, la mayoria por insuficiencia
mitral, obstruccion del tracto de salida del VI o insuficiencia tricuspidea.
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ESTENOSIS DE VALVULAS SIGMOIDEAS

Maria Teresa Viadero Ubierna, Andrea Gutiérrez Camus

Las valvulas sigmoideas son la valvula pulmonar y la valvula adrtica,
siendo anatomicamente dos valvulas muy parecidas en un corazén normal.

ESTENOSIS PULMONAR

Se denomina estenosis pulmonar (EP) a la obstruccion en la salida del
ventriculo derecho (VD). Esta puede producirse a tres niveles:

-Por debajo de la valvula (EP subvalvular): por engrosamiento en el VD.
-En la vélvula (EP valvular).

-Por encima de la valvula (EP supravalvular): por estrechamiento del
tronco y/o las ramas pulmonares.

La EP valvular es la mas frecuente y, en este capitulo, solo vamos a
tratar de ella.

Epidemiologia

La estenosis pulmonar valvular no es rara, supone el 8-10% de las
cardiopatias congénitas y tiene una prevalencia de entre 1/2.000-100.000.
Puede aparecer de forma aislada o asociada a otros defectos cardiacos,
como el Fallot. A veces se presenta en forma familiar y también puede
aparecer en contexto de sindromes, como el Noonan, Leopard, Costello,
etcétera. Es importante pensar en ello y descartar uno de estos sindromes
ante un paciente que diagnosticamos de EP.

Anatomia
El defecto puede deberse a:

-Fusién o ausencia de comisuras: es la forma mas frecuente.

-Engrosamiento o displasia valvular, formada por tejido mixomatoso y el
anillo valvular puede ser pequefo. Este tipo de afectacion es la que suelen
presentar los pacientes con sindrome de Noonan que, caracteristicamente,
suelen también asociar componente supravalvular.

-Valvula bicuspide o monocuspide.

Fisiologia

El principal efecto fisiopatolégico de la EP es el aumento de presion
en el VD, que es proporcional a la gravedad de la obstruccién. Si la
sobrecarga es importante, el VD tiende a hipertrofiarse para mantener asi
el gasto cardiaco. En casos avanzados, el V. D. sometido a alta presion
puede dilatarse y fallar, apareciendo insuficiencia cardiaca derecha. Si la

191



Cardiologia pediatrica para residentes de pediatria

estenosis es muy severay el nifio asocia un defecto septal (comunicacién
interauricular o interventricular), la direccion del flujo a través del defecto
puede ser de derecha a izquierda (shunt D-1), lo que provocara cianosis.

Clinica

La clinica puede variar dependiendo de la edad del nifio y de la gravedad
de la estenosis; desde la estenosis pulmonar critica del neonato a la
estenosis leve asintomatica.

Nifios:

La mayoria se encuentran asintomaticos y el diagnéstico se realiza
por la auscultacion de un soplo patolégico en la exploracién. El soplo
sera mas intenso cuanto mas severa sea la estenosis.

La estenosis leve y moderada no suele producir sintomas. Las estenosis
mas graves pueden presentar dolor toracico, disnea, intolerancia al
esfuerzo, sincope o incluso muerte subita con el esfuerzo. Como ya dijimos
antes, sila estenosis severa se mantiene y el VD se dilata, puede producir
clinica de insuficiencia cardiaca derecha (hepatomegalia, edemas...).
En nuestro medio, que los nifios lleguen a fases tan avanzadas sin un
diagndstico previo es excepcional. En caso de que la EP sea severa y
exista un defecto septal, si hay shunt D-I, el nifio tendra cianosis. Si no,
la EP sera una cardiopatia aciandégena.

Recién nacidos/lactantes pequefios

La EP en los recién nacidos y lactantes mas pequenos puede comportarse
de una forma diferente a los nifios de mas edad, progresando mucho
mas rapidamente y presentando sintomas de fallo derecho precoz. Si la
estenosis es muy importante, el shunt en el foramen oval sera D-l y habra
cianosis. Hay una entidad concreta, que es la EP critica, en la que aparece
insuficiencia cardiaca derecha precoz y cianosis severa. Se trata de una
cardiopatia ductus-dependiente (flujo pulmonar dependiente del ductus).

Fsquema de estenosis pulmonar severa. La
presion en la arteria pulmonar es normal, con
presion suprasistémica en el ventriculo derecho.
Si no hay ningun cortocircuito derecha-
izquierda, no habrd cianosis.
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Diagnéstico
El diagndstico se basa en la exploracion fisica y la ecocardiografia.

Exploracion fisica:

Lo mas caracteristico es la presencia de un soplo rudo en el foco
pulmonar y un 2° ruido desdoblado. El desarrollo pondo-estatural suele
ser normal. Cianosis o datos fallo derecho apareceran solo en los casos
mas graves como hemos explicado anteriormente.

Exploraciones complementarias:

La prueba fundamental es la ecocardiografia; habitualmente con ella
es suficiente para decidir acerca del tratamiento. Con la ecocardiografia
valoramos el nivel al que esta la obstruccion, la morfologia de la
valvula, la dilatacién postestendtica del tronco pulmonar, la sobrecarga
(hipertrofia/dilatacién) del lado derecho y su funcion, los cortocircuitos y
otras malformaciones asociadas y el grado de estenosis (calculando el
gradiente mediante Doppler).

En ocasiones, la EP puede diagnosticarse en la etapa fetal. Normalmente
son los casos mas severos. Es fundamental identificar aquellos en que
el flujo pulmonar es ductus-dependiente, ya que requeriran tratamiento
inmediato tras el nacimiento.

Los hallazgos del electrocardiograma (ECG) varian segun el grado
de sobrecarga. En la EP leve el ECG puede ser normal. En formas mas
graves, habréa desviacién del eje del QRS a la derecha y otros datos de
crecimiento derecho.

La radiografia de térax puede ser normal o mostrar cardiomegalia (por
el crecimiento del lado derecho) y/o un cono pulmonar prominente (por
la dilatacion post-estenética del tronco pulmonar). En la EP critica, la
vascularizacion pulmonar esta disminuida por la hipoperfusion pulmonar.

Tratamiento

Si la estenosis es leve 0 moderada no precisa ningun tratamiento, solo
controles. Cuando la estenosis es severa, hay que tratar. El método de
eleccioén, en todas las edades, es la valvuloplastia pulmonar percutanea
con balén (por cateterismo). Accediendo a través de una vena femoral
se llega al corazoén, se introduce un catéter baléon que “rompe” la valvula
y libera la obstruccion. En general, los resultados son muy buenos. Si la
valvula es muy displasica o el anillo valvular muy pequefio, el resultado
puede ser peor y suelen requerir cirugia (valvulotomia quirdrgica, en
ocasiones con ampliacion del anillo, mediante esternotomia media y con
circulacion extracorpérea.
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Son nifios que, mas alla de esto, no suelen precisar tratamientos
meédicos cronicos.

En la EP critica, antes del tratamiento invasivo, sera necesario estabilizar
al nifio si lo precisa y mantener el ductus abierto mediante la perfusién
continua de prostaglandinas.

En cuanto a las recomendaciones de profilaxis de endocarditis infecciosa,
las ultimas guias A.H.A. ya no recomiendan la profilaxis antibidtica previa
a los procedimientos, pero si son importantes las medidas higiénicas
generales (cuidados odontoldgicos, evitar tatuajes/piercings...).

Evoluciéon natural y tras el tratamiento

En la infancia generalmente la progresion de la EP es lenta, siendo
necesario estar mas atentos en las épocas de mayor crecimiento. En
ocasiones puede evolucionar favorablemente de forma espontanea.

El tratamiento invasivo suele tener buenos resultados, pero hay que
vigilar las re-estenosis (mas frecuentes en los neonatos/lactantes) y la
insuficiencia pulmonar residual que es muy frecuente y que, a medio-largo
plazo, puede requerir reintervenciones. Son nifos que deberan seguir
controles cardioldégicos, mas o menos frecuentes, pero toda su vida.

ESTENOSIS AORTICA

Se denomina estenosis adrtica (EA0) a la obstruccion en la salida del
ventriculo izquierdo (VI). Esta puede producirse a tres niveles:

-Por debajo de la valvula (EAo subvalvular): localizada (membrana
fibrosa) o difusa (tunel fibromuscular).

-En la valvula (EAo valvular).

-Por encima de la valvula (EAo supravalvular): por estrechamiento
de la aorta ascendente, que puede ser localizado o difuso. Este tipo de
afectacion es caracteristica del sindrome de Williams.

La EAo valvular es la mas frecuente (75%) y, en este capitulo, solo
vamos a tratar de ella.

Epidemiologia

La estenosis valvular adrtica supone el 3-6% de las cardiopatias
congénitas. Puede aparecer de forma aislada o asociada a otros defectos
cardiacos (20%), sobre todo a coartacion de aorta. Es mas frecuente
en varones (4:1). La estenosis valvular aislada se puede presentar en
sindromes genéticos como el de Turner. La estenosis no sindromica aparece
esporadicamente o en patrén familiar. Conviene conocer esto, ya que
se aconseja valorar a los familiares de primer grado tras diagnosticar un
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caso indice. La valvula aértica bicuspide es la cardiopatia congénita mas
frecuente en la poblacidon con una prevalencia alrededor del 0,5-2%.
Muchas veces cursa de modo asintomatico, siendo infradiagnosticada.

Anatomia

La alteracién morfolégica puede ser variada: por fusién de los velos o
hipodesarrollo de las comisuras, por engrosamiento mixomatoso de las
valvas y/o por hipoplasia del anillo. Segun el nimero de comisuras que
estén afectadas, la valvula se denomina unicuspide (la mas rara, suele
dar obstruccion severa y es tipica de la EAo critica de recién nacido),
bicuspide (la mas frecuente) o tricuspide.

Fisiopatologia

El principal efecto fisiopatologico de la EAo es el aumento de presion en
el VI, que es proporcional a la gravedad de la obstruccién. Si la sobrecarga
es importante, el VI tiende a hipertrofiarse para mantener asi el gasto
cardiaco. La auricula izquierda (Al) puede dilatarse debido al aumento de
presion necesario para llenar el VI hipertréfico. En casos avanzados, el VI
sometido a alta presion puede dilatarse y fallar, apareciendo insuficiencia
cardiaca izquierda y congestion venosa pulmonar.

Clinica

La clinica puede variar dependiendo de la edad del nifio y de la gravedad
de la estenosis; desde la estenosis adrtica critica del neonato a la estenosis
leve asintomatica.

Nifos:

La mayoria se encuentran asintomaticos y el diagnéstico se realiza
por la auscultacion de un soplo patoloégico en la exploracién. El soplo
sera mas intenso cuanto mas severa sea la estenosis.

La estenosis ligera y moderada no suele producir sintomas. Las
estenosis mas graves pueden presentar sintomas sobre todo en relacion
con el esfuerzo (disnea, dolor toracico, palpitaciones, sincope e incluso
muerte subita), por la incapacidad del VI de aumentar el gasto cardiaco
a consecuencia de la obstruccion. Estos sintomas son de mal pronéstico
e indican gravedad.

Recién nacidos/lactantes pequefios:

La EAo en los recién nacidos y lactantes mas pequefios puede
comportarse de una forma diferente a los nifios de mas edad, progresando
mucho mas rapidamente y presentando sintomas de fallo cardiaco precoz.
Hay una entidad concreta, grave, que es la EAo critica del recién nacido. El
V1 del recién nacido tolera muy mal la sobrecarga de presién, desarrollando
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rapidamente dilatacién y disfuncién ventricular, apareciendo signos clinicos
de hipoperfusion sistémica (palidez, mala perfusion, oliguria...) y de
congestion venosa pulmonar (taquipnea...). Se trata de una cardiopatia
ductus-dependiente (por flujo sistémico dependiente del ductus). Cuando
el ductus permanece abierto, la saturacion de O2 a nivel sistémico estara
disminuida por el shunt D-l que se produce a través de él.

A la izquierda

%
60% 96%

esquema de un recien
nacido con estenosis
aortica critica en el

cual es
imprescindible el
flujo derecha-

izquierda a través del
ductus para mantener
el flujo sistémico. A la
derecha esquema de
un recién nacido con

estenosis valvular

aortica severa en el

ESTENOSIS AORTICA SEVERA cual va se ha cerrado
CON DUCTUS SIN DUCTUS el ductus arterioso.

Diagnéstico
El diagnodstico puede realizarse mediante la exploracion fisica y la
ecocardiografia.

Exploracion fisica:

Lo mas caracteristico es la presencia de un soplo sistdlico en 2° espacio
intercostal derecho, irradiado al cuello, donde puede palparse frémito
(vibracién palpable a consecuencia del flujo turbulento). El segundo ruido
puede ser unico. En los casos graves, los pulsos periféricos pueden ser
débiles.

El desarrollo pondo-estatural suele ser normal.

En las formas neonatales graves pueden aparecer, como ya hemos
comentado, datos de insuficiencia cardiaca congestiva e incluso de shock
cardiogénico.

Exploraciones complementarias:

-La prueba fundamental es la ecocardiografia; habitualmente con ella
es suficiente para decidir acerca del tratamiento. Con la ecocardiografia
valoramos el nivel al que esta la obstruccién, la morfologia de la valvula, la
dilatacion postestendtica de la aorta ascendente, la sobrecarga (hipertrofia /
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dilatacion) del lado izquierdo y su funcién, otras malformaciones asociadas
y el grado de estenosis (calculando el gradiente mediante Doppler).

-En ocasiones, la EAo puede diagnosticarse en la etapa fetal.
Normalmente son los casos mas severos, pudiendo asociarse a otras
patologias del lado izquierdo (coartacion de aorta, hipoplasia de cavidades
izquierdas...). Es fundamental identificar los casos donde el flujo sistémico
sea ductus-dependiente, ya que requeriran tratamiento inmediato tras el
nacimiento, como ya hemos visto.

-Los hallazgos del electrocardiograma (ECG) varian segun el grado de
sobrecarga mostrando, en los casos mas graves, datos de crecimiento
izquierdo (voltajes elevados y alteraciones de la repolarizacion en
precordiales izquierdas). En la EAo leve el ECG puede ser normal.

-La radiografia de térax puede ser normal o mostrar cardiomegalia (por
el crecimiento del lado izquierdo) y/o un botén adrtico prominente (por la
dilatacion post-estendtica de la aorta ascendente). En la EAo critica la
vascularizacion pulmonar estd aumentada por la congestion pulmonar.

Tratamiento

Si la estenosis es leve o moderada no precisa ningun tratamiento,
solo controles. Cuando la estenosis es severa, hay que tratar. Tenemos
dos modalidades de tratamiento: percutaneo (cateterismo) o quirurgico.

En la EAo critica, antes del tratamiento invasivo, sera necesario
estabilizar al nifio (puede precisar asistencia respiratoria, inotrépicos,
diuréticos...) y mantener el ductus abierto mediante la perfusion continua
de prostaglandinas. Si no se consigue abrir el ductus, la intervencion
tendra que ser urgente.

Tratamiento percutaneo:

La valvuloplastia aértica percutanea consiste en, mediante acceso
arterial (femoral o umbilical/carotideo en neonatos), introducir un catéter
balén en la aorta y “romper” la valvula inflando el balén para aliviar la
obstruccion.

Es un procedimiento de riesgo, sobre todo en los pacientes mas
pequefios por lo que, en algunos centros, se reserva sélo para los nifios
mayores de un mes. A pesar de su eficacia, se puede considerar un
procedimiento mas bien paliativo, ya que suele generar insuficiencia
adrtica que, a medio-largo plazo, obliga a reintervenir. En las valvulas
mas displasicas puede no ser eficaz, requiriendo cirugia. No esta indicado
si hay insuficiencia significativa asociada.
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Tratamiento quirdrgico:

Tenemos varias alternativas quirurgicas. Todas ellas se realizan por
esternotomia media y con circulacion extracorpérea. Elegir una u otra
dependera de las lesiones asociadas y de la edad:

-Valvulotomia quirdrgica: Busca “romper” la valvula con la ayuda de
un bisturi. Seria el equivalente quirurgico a la valvulotomia percutanea
y, al igual que esta, es un procedimiento paliativo. En aproximadamente
la mitad de los casos llevara a una reintervencién posterior. No esta
indicada si hay insuficiencia significativa.

-Valvuloplastia (o plastia) quirurgica: Trata de reparar la valvula. Se
trata de un método deseable para evitar o retrasar el recambio valvular
pero no es sencillo y no todos los centros lo realizan.

-Recambio valvular: Mediante una protesis mecanica, para lo que el nifio
debera tener tamafio suficiente y requerira posteriormente anticoagulacion
o0 mediante un homoinjerto pulmonar (cirugia de Ross), que consiste en
sustituir la valvula adértica enferma por la propia valvula pulmonar del
nifio, colocando en el lado derecho un homoinjerto. Esta técnica evita la
anticoagulacioén, pero no intervenciones futuras. Otra técnica innovadora
utilizada en el momento actual es el reemplazo de las valvas aorticas
enfermas por tres valvas reconstruidas con pericardio del paciente, llamada
técnica de Ozaki.

En cuanto a las recomendaciones de profilaxis de endocarditis infecciosa,
las ultimas guias de la American Heart Association ya no recomiendan
la profilaxis antibidtica previa a los procedimientos en la EAo “nativa’,
pero si esta indicada generalmente tras ser intervenida. Las medidas
higiénicas generales (cuidados odontolégicos, evitar tatuajes/piercings...)
siempre estan recomendadas.

Evoluciéon natural y tras el tratamiento

La evolucion de la EA suele ser progresiva, son nifios que precisaran
controles toda su vida. Cuanto mas importante sea el grado de estenosis,
mas probable sera la necesidad de intervencién a lo largo de la vida. Es
necesario estar mas atentos en las épocas de mayor crecimiento. Cuando
el diagndstico es en época neonatal o de lactante, incluso aunque no
sea una EAo critica, los controles deben ser bastante estrechos, hasta
ver la velocidad de progresion. Tras recibir tratamiento, la periodicidad
de los controles dependera del resultado de este.
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COARTACION DE AORTA

Marta Yagie Martin, Lourdes Garcia Pinilla

INTRODUCCION Y EPIDEMIOLOGIA

La coartacién de aorta (CoA) se define como un estrechamiento de la
luz de la aorta descendente en algun punto de su trayecto, lo que provoca
tanto una caida de flujo anterégrado (hipoperfusion de érganos diana),
como una congestion retrograda (disfuncién ventricular, hipertension
pulmonar).

Supone el 6-8% de todas las cardiopatias congénitas, afectando a
unos 3-4 nifios /10000 recién nacidos vivos, con mayor prevalencia en
varones (2:1).

Habitualmente es una estenosis localizada, pero puede tratarse de un
segmento largo hipoplasico o tortuoso. Con frecuencia se asocia a otras
malformaciones cardiacas: valvula adrtica bicuspide (60%), hipoplasia
arco aortico (18%), comunicacion interventricular (13%), alteraciones de
la valvula mitral (8%), estenosis subaortica (6%), canal auriculoventricular
o transposicién de grandes vasos, entre otras. El sindrome de Shone,
descrito como un complejo de lesiones obstructivas del corazén izquierdo
(valvula mitral, aortica y arco aortico), suele presentar la coartacion de
aorta como la obstruccion predominante en periodo neonatal.

La edad de presentacion y la severidad de la clinica dependen
principalmente del grado de estenosis, la velocidad de instauracién, las
lesiones asociadas y los mecanismos de compensacion establecidos.

La CoA es de origen desconocido. Se desconoce por el momento
una mutacién genética causal, aunque se ha asociado con frecuencia a
sindromes de base genética, especialmente al sindrome de Turner (30%),
pero también Noonan, DiGeorge...

ANATOMIA

El arco adrtico es una estructura vascular que tiene su origen en el
ventriculo izquierdo (VI), a partir de la valvula adrtica, llevando flujo a
todos los érganos del cuerpo. Se divide en raiz adrtica, aorta ascendente,
cayado proximal, cayado distal, istmo adrtico y aorta descendente toracica
y abdominal. Las primeras ramas son las arterias coronarias, con origen
en la raiz adrtica (senos de Valsalva), encargadas de irrigar el miocardio.
A nivel del cayado tienen su origen los 3 troncos supraadrticos: tronco
braquiocefalico derecho (dividido posteriormente en subclavia derecha 'y
carétida derecha), carétida izquierda y subclavia izquierda. El istmo aértico
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se encuentra distal a la salida de la subclavia izquierda, y es donde se
localiza el cabo aértico del ductus arterioso (DA), que conecta la aorta
con la arteria pulmonar en la vida fetal. El tejido del DA es diferente al
de los grandes vasos a los que se une, y es capaz de contraerse tras el
parto, principalmente en respuesta al aumento de la presion arterial de
oxigeno. A nivel histolégico, en la CoA, este tejido invade la pared de la
aorta yuxtaductal, dotandola de una capacidad de fibrosis y tendencia
al cierre similar al propio DA.

Habitualmente la CoA se localiza en la cara posterior de la zona
yuxtaductal, en el lado opuesto al origen del DA y distal a la subclavia
izquierda. En raras ocasiones, la CoA se localiza proximal a la salida de
la arteria subclavia izquierda o en aorta abdominal, sin relacion con el DA.
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FISIOPATOLOGIA

Intrautero, 2/3 del flujo sanguineo pasa a través del DA, desde la
arteria pulmonar a la aorta descendente, por lo que la CoA no compromete
la estabilidad hemodinamica del feto. En este momento el grado de
obstruccion es leve, pero lo suficiente como para aumentar ligeramente
la postcarga del VI, aumentando la presién en la auricula izquierda (Al) y
disminuyendo asi el shunt por el foramen oval hacia la Al. Esto conlleva
una descompensacion de los flujos cardiacos, aumentando el volumen
del ventriculo derecho (VD) y por tanto la proporciéon de flujo que pasa
por el DA a la aorta descendente. A su vez disminuye el flujo al Vly a la
aorta ascendente, enlenteciendo el crecimiento de dicha parte del vaso
y agravando la discrepancia de calibre pre y post ductal.

Tras el nacimiento se produce el cierre del DA, lo que en muchos
casos se sigue de mayor fibrosis y estenosis de la zona yuxtaductal como
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comentabamos previamente. Ademas la desaparicién del shunt desde
arteria pulmonar a aorta descendente puede provocar una descompensacion
hemodinamica, con hipoperfusion de los territorios distales y congestion
retrograda.

Se producen una serie de mecanismos
de compensacion, que seran mas
o menos efectivos dependiendo del
grado de estenosis y de la rapidez de
instauracion de la misma tras el cierre
ductal. El primero de ellos es la hipertrofia
ventricular izquierda, de aparicion
precoz, que aumenta la contractilidad
cardiaca para tolerar mejor el aumento de
postcarga del VI. El segundo, mas tardio,
es la aparicién de colaterales arteriales
dependientes de arterias intercostales,

COARTACION DE AORTA . int |
LACTANTE mamarias internas y vasos escapulares,

que buscan crear un by-pass entre la zona
AoRTA. OBservese La ELEvacion oe La presion. Pre Y post-CoA 'y asi mejorar tanto el bajo

AURICULAR, EL CORTOCIRCUITO IZQUIERDA-DERE- gasto anterég rado como Ia CongeStlén .
CHA A TRAVES DEL FORAMEN OVAL PERMEABLE Y

LA HIPERTENSION PULMONAR. En el caso de asociacién con

ESQUEMA DE UN LACTANTE CON COARTACION DE

obstrucciones a otros niveles (mitral,
subadrtico o valvular aértico), la clinica suele ser mas grave y precoz.
Cuando asocia shunts intracardiacos (CIV), se suma una sobrecarga de
volumen a nivel pulmonar y de cavidades izquierdas que agrava el cuadro.

CLINICA

Hay dos formas de presentacion clinica:

1) Coartacién neonatal: mientras el DA se encuentre permeable, el
recién nacido puede encontrarse asintomatico sila CoA no es severa. Tras
el cierre ductal (2°-7° dia de vida, aunque en ocasiones puede retrasarse
hasta la 22 semana), el istmo adrtico disminuye de tamafio rapidamente,
sin poder instaurar mecanismos de compensacion eficaces. En pocos
dias aparece clinica de:

- Hipoperfusion distal: mala perfusion de miembros inferiores, oliguria.

- Congestion retrograda: hipertension arterial preductal, disfuncion
ventricular izquierda, edema pulmonar, shock cardiogénico.

En estos casos el neonato se encuentra irritable y puede presentar
rechazo de la ingesta, dificultad respiratoria o disminucion de la diuresis. Ala
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exploracion podemos encontrar palidez cutanea, diaforesis, hepatomegalia,
polipnea, tiraje y/o crepitantes en campos pulmonares. A la auscultacion
cardiaca destaca taquicardia, 2° tono aumentado (hipertension pulmonar),
ritmo de galope y soplo sistdlico mas evidente en borde esternal izquierdo
con irradiacién a zona interescapular. En el caso de presentar otros
defectos cardiacos asociados (valvula adrtica bicuspide o CIV), pueden
escucharse también click de apertura en foco adrtico o soplo sistolico de
regurgitacion en borde esternal izquierdo. Un dato muy caracteristico de
CoA es la discrepancia de pulsos arteriales, encontrandose los braquiales
aumentados o normales, y los femorales muy disminuidos o ausentes,
con una diferencia entre la tension arterial de ambos territorios de mas
de 20 mmHg. Hay dos situaciones en las que podemos no encontrar
este hallazgo:

- En situaciones de shock cardiogénico, los pulsos braquiales también
estan muy disminuidos, por lo que no se encuentra diferencia con los
femorales.

- Cuando la CoA se localiza proximal a la salida de la subclavia izquierda,
el pulso en brazo izquierdo puede estar también disminuido, siendo el
del brazo derecho el unico aumentado.

- Enlos raros casos de arteria subclavia derecha aberrante, en los que no
sale del 1° tronco braquiocefalico si no que tiene un origen independiente
distal a la subclavia izquierda (4° tronco supraadrtico), el flujo en el brazo
derecho puede estar también disminuido.

Generalmente son neonatos con importante afectacion del estado
general, por lo que conviene incluir en su diagnéstico diferencial otras
patologias como la sepsis o la descompensacion de una metabolopatia.

2) Nifos mayores/Adultos: estos pacientes se mantienen asintomaticos
durante mucho tiempo debido a la menor gravedad de la estenosis y a
la eficacia de los mecanismos de compensacién (hipertrofia ventricular
izquierda y desarrollo de colaterales arterioarteriales entre el territorio pre
y post CoA). Por tanto, no aparecen sintomas o signos de hipoperfusion
distal ni congestién retrograda. Suelen diagnosticarse asintomaticos, en
contexto de estudio de hipertensidon arterial o por sintomas derivados
de esta (cefalea, epistaxis). A la exploracion los hallazgos también son
sutiles, siendo muy caracteristica la diferencia de pulsos entre miembros.
Pueden asociar un soplo sistolico suave con irradiacion interescapular.
Mas raramente pueden debutar con cuadros graves por descompensacion
cardiaca o diseccion de aorta.
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DIAGNOSTICO

Con el diagndstico de sospecha tras la anamnesis y la exploracion
fisica, se deben confirmar los hallazgos con una prueba de imagen.

Ecocardiografia
Es el método de eleccion, siendo una prueba no invasiva y disponible en

todos los medios. Es muy util para el estudio del arco adrtico en general y del
istmo adrtico en particular, objetivando la disminucién patoldgica de calibre
a ese nivel. Se puede estimar su severidad cuantificando la aceleracion del
flujo a ese nivel mediante doppler continuo, siendo patolégico un gradiente
medio >20 mmHg, especialmente si el flujo sistdlico presenta extension
diastélica. Este valor puede estar falsamente disminuido en el caso de
disfuncion ventricular o presencia de colaterales. En esa zona se debe
comprobar si el ductus esta aun permeable y mantiene el gasto de la parte
inferior del cuerpo. Ademas, se puede estudiar la afectacion hemodinamica
de la lesiéon mediante la hipertrofia y funcién ventricular izquierda sistolica
y diastolica, asi como la elevacion de presiones pulmonares (mediante
calculos indirectos por insuficiencia tricuspide o pulmonar). Por ultimo,
podemos estudiar la asociacion con otras lesiones a nivel de la valvula
mitral, tracto de salida ventriculo izquierdo, valvula aértica o tabique
interventricular. Esta prueba de imagen es poco sensible para el estudio
de colaterales.

Imagen  ecocardiogrdfica en  proyeccion
supraesternal eje largo que muestra zona de
coartacion adortica a nivel del istmo adrtica
indicado por flecha. La aorta ascendente
(AoAsc) y la aorta descendente (AoD) son por
lo demads normales.

Angio Tomografia axial computerizada (angioTAC) / Angio Cardio
Resonancia Magnética (AngioCRM

Son de segunda eleccion, menos disponibles, con necesidad de contraste
intravenoso y sedacion y, en el caso del AngioTAC, con irradiacién. Se
realizan en el caso de defectos complejos, asociados a otras malformaciones
cardiacas o a hipoplasia de arco. Son buenos métodos para el estudio de
la relacion espacial de la aorta y para la visualizacion de las colaterales.
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Angiografia percutanea

Es un método invasivo que precisa ademas sedacion, contraste e
irradiacion. Permite el estudio anatomico y funcional tanto de la CoA
como del VI. En el ambito diagndstico no aporta beneficios con respecto
a las pruebas de imagen anteriores, por lo que se suele contemplar sélo
en el caso de tratamiento percutaneo posterior.

Otras pruebas diagnésticas

Tanto el electrocardiograma como la radiografia de térax pueden ser
normales o mostrar datos inespecificos, siendo éstos muy variables y
dependientes de la edad de presentacién y la severidad.

Electrocardiograma (ECG)

En recién nacidos con importante afectacion hemodinamica, las
alteraciones del ECG pueden ser dificilmente diferenciables del ECG
normal a esa edad, destacando la taquicardia sinusal, la predominancia
de cavidades derechas por hipertensién pulmonar y las alteraciones de
la repolarizacion.

En nifios mayores bien compensados predominan los datos de
hipertrofia ventricular izquierda y sobrecarga de presion, con voltajes
altos y alteraciones de la repolarizacion en precordiales izquierdas.

Radiografia de térax

En periodo neonatal muestra cardiomegalia con dilatacion tanto de
VD como de VI y congestién pulmonar.

En nifos mayores puede ser normal o mostrar signos muy sutiles:
cardiomegalia a expensas de cavidades izquierdas, muescas en la zona
posterior de costillas (por presencia de colaterales a partir de los 4 afios
de edad), signo del “3” (dilatacién de la subclavia izquierda y de la zona
post-ductal separadas por la zona de CoA estendtica).

TRATAMIENTO

Los pacientes con sospecha de CoA intrautero deben ser remitidos a un
centro hospitalario terciario para el parto. Se debe realizar una valoracion
cardioldgica precoz para evaluar la anatomia del arco y especialmente la
severidad de la estenosis y la posible dependencia del flujo ductal, lo que
podria llevar a un deterioro hemodinamico rapido tras el cierre del DA.

Tratamiento médico

El objetivo es la estabilizacion clinica previa a una correccion definitiva,
quirurgica o percutanea.

En periodo neonatal, cuando se objetive un istmo muy estrecho (aun en
presencia de ductus permeable) o inestabilidad hemodinamica con bajo
gasto anterégrado tras cierre ductal, el primer tratamiento a instaurar es la
infusién continua de prostaglandinas, por via periférica o preferiblemente
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central. Con ello se busca abrir el DA y restablecer el by-pass desde el
tronco pulmonar a la aorta abdominal (aunque sea a expensas de sangre
desoxigenada).

En muchos casos el paciente se encuentra grave, con datos de
insuficiencia cardiaca aguda o shock cardiogénico, por lo que es necesario
asociar soporte respiratorio, inotrépico y diurético, asi como corregir las
alteraciones hidroelectroliticas y del equilibrio acido-base asociadas.

En nifios mayores, el sintoma predominante suele ser la hipertension
arterial sistémica (en territorios pre-CoA), pero debemos tener en cuenta
que un tratamiento antihipertensivo agresivo va a disminuir también la
tension post CoA, pudiendo comprometer la irrigacién de érganos diana.

Tratamiento definitivo

Las opciones de correccion de la CoA incluyen tanto cirugia como
intervenciones percutaneas. El momento adecuado y el tipo de intervencion
van a depender de la sintomatologia del paciente, la estabilidad
hemodinamica y la edad, pero es preferible realizarlo lo antes posible tras
el diagnéstico, para evitar el desarrollo de hipertension arterial crénica.
Generalmente, para indicar el tratamiento definitivo de la CoA se ha
fijado un valor de corte de mas de 20 mmHg en el gradiente medio de
aceleracion a nivel del istmo. Este dato es controvertido, ya que puede
no ser sensible en presencia de colaterales o de disfuncién ventricular.
Otras indicaciones serian la presencia de hipertension arterial o hipertrofia
ventricular izquierda. Cuando sea posible, deben evitarse intervenciones
en situacién de shock cardiogénico, salvo que no responda a medidas
de estabilizacion o reapertura del DA.

Cirugia

Se pueden realizar distintos procedimientos segun presente una CoA
localizada o asocie hipoplasia de arco aértico:

* Reseccion de la zona estendtica y anastomosis terminoterminal.

» Técnicas de ampliacidon con parche o con tejido proveniente de la
subclavia izquierda.

* Reseccidon con anastomosis término-lateral en las CoA para una
mayor ampliacién de la estenosis.

* Bypass con conductos protésicos, cuya utilizacién se limita a
adolescentes o adultos que ya hayan alcanzado su talla final.

Entre las complicaciones en el postoperatorio destaca la hipertensién
arterial, que en muchas ocasiones precisa de tratamiento médico agresivo
durante meses. Esto se debe al remodelado y engrosamiento de la pared
arterial previa a la correccion quirdrgica. Otras complicaciones son la
paralisis nervio laringeo izquierdo (que transcurre alrededor del cayado
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aodrtico), quilotérax por lesién del conducto toracico a ese nivel, o sangrado,
entre otras.

Alargo plazo pueden aparecer aneurismas en la zona quirurgica, siendo
mas frecuente en correcciones con parche de ampliacion. La recoartacion
es una importante complicacién, especialmente en pacientes operados
antes de los 2 meses de vida y tiene una incidencia de 5-10%.

Cateterismo intervencionista

Es una alternativa menos invasiva que la cirugia, aunque se limita
a los pacientes con CoA yuxtaductal localizada, sin hipoplasia de arco.
Precisa de un acceso arterial femoral, desde el que se avanza un catéter-
balon hasta la zona estendtica y se realizan dilataciones sucesivas.
Puede colocarse posteriormente un stent que mantenga la zona con un
calibre homogéneo y disminuya la probabilidad de reestenosis precoz y de
aparicion de aneurismas. En general el tratamiento percutaneo se utiliza
en pacientes que hayan alcanzado su talla adulta final, y para tratamiento
de recoartaciones. El tratamiento intervencionista en coartaciones nativas
es controvertido, especialmente en periodo neonatal, ya que el indice
de recoartacion, aneurisma aoértico y trombosis de la arteria femoral es
mas elevado. En estos casos la implantacion de stent es infrecuente,
ya que limita el crecimiento del vaso a largo plazo y condiciona una
reintervencion futura.

EVOLUCION NATURAL Y TRAS TRATAMIENTO

La CoA neonatal no tratada tiene una mortalidad muy elevada. Pero
incluso los pacientes con CoA de debut tardio, si no son tratados, tienen
una edad media de fallecimiento a los 34 afos, debido a insuficiencia
cardiaca, rotura aértica, endocarditis bacteriana o hemorragia intracraneal
entre otras complicaciones.

La mortalidad quirurgica es inferior al 2% y la supervivencia al afio
es mayor al 95% y > 90% a los 5 y 10 anos. Estos resultados empeoran
(10% aprox) cuando existen lesiones asociadas (CIV, hipoplasia del arco),
CoA severa, mayor afectacion hemodinamica y menores peso y/o edad
al momento de la correccidon. Dado el mal prondstico a largo plazo de las
lesiones no tratadas, el beneficio/riesgo de dicha cirugia es muy positivo.

Estos pacientes requieren de seguimiento a largo plazo, especialmente
durante el crecimiento del nifio, pero también en la edad adulta, en busca
de complicaciones tardias, como hipertension pulmonar, recoartacion,
aneurismas o disecciones en la zona reparada, muerte subita...
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TETRALOGIA DE FALLOT

Patricia Aparicio Garcia, Aina Prohens Batle

INTRODUCCION

La Tetralogia de Fallot (TF) es la mas frecuente de las cardiopatias
complejas, que son aquellas que asocian mas de una lesién. Pertenece
al grupo de las cardiopatias conotruncales, caracterizadas por presentar
defectos en los tractos de salida. La tetralogia de Fallot aparece en el
0,08% de la poblacion general y representa el 5-10% de todas las CC.
Afecta, aproximadamente, a 1/ 8.500 recién nacidos vivos, con un leve
predominio en varones.

Aunque la mayoria de los pacientes con TF no son sindrémicos, entre
el 7-16% de casos presentan microdelecion del 22q11 (responsable del
CATCH22), sobre todo cuando se asocia a arco aortico derecho. También
se asocia al sindrome de Down, pues hasta el 14-15% de los nifios con
sindrome de Down y cardiopatia son portadores de TF.

ANATOMIA

La descripcién original de la TF incluye las cuatro anomalias siguientes:

(1) Estenosis pulmonar (EP): Puede afectar a la region subvalvular,
valvular y/o supravalvular. Lo mas frecuente es que esté afectado mas de

un nivel anatémico. El tronco y las ramas pulmonares presentan, en la
mayoria de los casos, un tamafio menor al normal.

(2) Comunicacién interventricular (ClV) perimembranosa: localizada
por debajo de la valvula adrtica; generalmente es amplia y no restrictiva.

(3) Cabalgamiento aértico: el septo interventricular esta desplazado
anteriormente y a la derecha, lo que provoca su mala alineacién con la
pared anterior de la aorta, que se origina de ambos ventriculos, con menos
del 50% de la circunferencia del vaso saliendo del ventriculo derecho.

(4) Hipertrofia del ventriculo derecho: secundaria a la estenosis
pulmonar crdénica.

Funcionalmente y en la practica son solo dos las anomalias, la CIV y
la EP, ambas provocadas por la desviacion anterior y superior del septo
conal. Las otras dos lesiones no influyen en la hemodinamia ni son objeto
de actuacién quirargica.

Pueden existir otras alteraciones anatomicas asociadas menos frecuentes:
agenesia de valvula pulmonar, hipoplasia de ramas pulmonares (< 3 mm en
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el recién nacido), desconexion de ramas pulmonares, anomalias coronarias,
arco aortico derecho, entre otras.

El pronéstico y la gravedad de la TF esta condicionado por el tamafio
de la valvula y ramas pulmonares.

FISIOPATOLOGIA

Los principales determinantes de la fisiologia son la presencia de la
CIV y el grado de obstruccién en la salida de la sangre del VD, que es
de caracter progresivo.

El paso de la sangre no oxigenada del ventriculo derecho hacia los
pulmones esta limitado por la estenosis del infundibulo, de la valvula
pulmonar o de las arterias pulmonares, y por tanto se desvia hacia la
aorta a través de la CIV. En la aorta se mezcla la sangre oxigenada del
ventriculo izquierdo y la no oxigenada del ventriculo derecho, causando
cianosis.

CLINICA

Las manifestaciones clinicas dependen del grado de obstruccion del
flujo de salida del VD (figura 1):

-Los pacientes con poca obstruccion del flujo pulmonar pueden ser
asintomaticos o presentar signos leves de insuficiencia cardiaca. A este
grupo se le denomina Fallot rosado.

-Los pacientes con obstruccién grave del flujo pulmonar presentan
cianosis, hipoxemia y/o crisis de hipoxia desde el periodo neonatal.
Se trata del Fallot ciandgeno. La hipoxia da lugar a un aumento de la
viscosidad de la sangre, que puede provocar, a largo plazo, alteraciones
en el crecimiento e hipocratismo digital (ufias en vidrio de reloj y dedos
en palillo de tambor).

Esquema de la
circulacion de un
paciente con TF
aciandtico f(a la
izquierda) y de un
paciente TF
ciandtico
(derecha).

= mmHg -
FALLOT ACIANOTICO FALLOT CIANOTICO

FIGURA 1. SITUACION HEMODINAMICA EN LA TETRALOGIA DE FALLOT
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Las crisis hipdxicas consisten en episodios paroxisticos de aparicion
0 aumento brusco de la cianosis o palidez, acompafados de disnea o
pérdida de conciencia. Se deben a espasmos del infundibulo de VD
o0 a disminucién de las resistencias periféricas, tipico de situaciones
fisiologicas como la fiebre o el ejercicio. Esto provoca una disminucién
critica del flujo de sangre por el infundibulo pulmonar, lo que puede
ocasionar acidosis lactica grave y dafio multiorganico. Son, por ello, una
EMERGENCIA VITAL.

DIAGNOSTICO

Diagnéstico clinico
Esta cardiopatia puede presentar diversos espectros clinicos segun
la edad del paciente y la gravedad de su estenosis pulmonar.

Inspeccion: En cuadros leves presentan fenotipo normal, estado
general y hemodinamico conservado y adecuada ganancia ponderal. A
lo largo de la evolucion puede ir apareciendo fallo de medro y cianosis
o subcianosis que aumenta con el llanto y los esfuerzos. En el nifo
mayor con tetralogia de Fallot no corregida es caracteristica la posicion
genupectoral (acuclillamiento), que permite aumentar la tensién arterial
sistémica y favorecer asi el paso de sangre desde el VD al tronco pulmonar
a través de la CIV, disminuyendo la cianosis.

Auscultacion: Soplo rudo sistdlico precordial eyectivo en borde esternal
superior izquierdo, de intensidad homogénea, presente desde el primer
dia de vida y causado por la estenosis pulmonar. El paso de sangre a
través de la CIV no es turbulento y NO produce soplo. El segundo ruido
es unico, con un clic eyectivo. El soplo disminuye e incluso desaparece
durante las crisis hipoxicas.

Pruebas complementarias

Radiografia de térax: El tamafio
del corazén es normal o menor del

—
_

normal, con levantamiento de la

punta cardiaca o “(corazén en zueco”

(Figura 2), debido a la hipertrofia

ventricular derecha que empuja

hacia arriba al VI. La vascularizacion

pulmonar es normal en la tetralogia

de Fallot tipica y disminuida si existe

cianosis importante.

ECG: Se objetiva desviacion del
eje hacia la derecha por la hipertrofia
del VD, con voltajes aumentados en

Ficura 2. CORAZON “EN zUECO” DE LA TF
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precordiales derechas. Después de la cirugia se desarrolla bloqueo de
rama derecha y de forma tardia, distintos tipos de arritmias (extrasistoles,
taquicardia supraventricular, taquicardia ventricular).

Ecocardiografia Doppler color y Doppler tisular: Es |la prueba diagnéstica
de eleccion, que permite determinar la anatomia cardiaca (cabalgamiento
aodrtico, tamano y localizacion de la CIV, localizacion y grado de la estenosis
pulmonar), la anatomia de las arterias coronarias, anomalias asociadas,
presencia de ductus, complicaciones a largo plazo o lesiones residuales
tras la cirugia... En la actualidad el diagndstico de la TF suele ser prenatal
y se debe repetir la ecocardiografia tras el nacimiento para definir con
mayor precision la anatomia.

Proyeccion paraesternal gue muestra
comunicacion interventricular y aorta cabalgando el
speto interventricular.

Proyeccion subcostal vision coronal en la cual se
aprecia la aorta cabalgando sobre el septo
interventricular.

Cateterismo: Actualmente es excepcional la indicacién de cateterismo
en la TF y se limita a casos concretos en los que la ecocardiografia no
proporciona datos claros respecto a la anatomia intracardiaca. En la
actualidad también se emplea el cateterismo intervencionista en pacientes
criticos con poca probabilidad de éxito quirurgico como procedimiento
paliativo estabilizador (valvuloplastia pulmonar percutanea, implante de
stent en ductus o en tracto de salida de VD).

RMN/ TAC: Se reservan para el seguimiento a largo plazo de lesiones
residuales y estructuras anatémicas poco accesibles por ecografia. Se emplean
también para la cuantificacion de la insuficiencia pulmonar posquirurgica,
la deteccion de regiones aneurismaticas o acinéticas del VD, su volumetria
y funcién contractil.
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TRATAMIENTO

Tratamiento médico

El manejo médico inicial depende de la presentacion clinica.

Los pacientes asintomaticos y con anatomia favorable no requieren
tratamiento meédico especifico, solo control ambulatorio explicando
claramente a los padres en qué consisten las crisis de hipoxia y los
signos de alarma para consultar. Si aparecen signos de insuficiencia
cardiaca congestiva se pueden utilizar diuréticos, captopril o digoxina,
con suspension del tratamiento farmacologico con la progresion de la
estenosis pulmonar y la desaparicién de los sintomas.

Los recién nacidos con cianosis grave pueden precisar el empleo de
prostaglandina E1 para la apertura o mantenimiento de la permeabilidad
del ductus. Si la cianosis es progresiva o presentan crisis de hipoxia el
tratamiento quirdrgico debera ser inmediato.

Los lactantes con estenosis pulmonares graves con gran componente
infundibular se pueden tratar con propranolol oral (1-4 mg/kg/dia) para
relajar el infundibulo y evitar crisis hipéxicas.

Las crisis hipoxicas son una EMERGENCIA MEDICA. Aparecen con mas
frecuencia entre los 2 y los 4 meses de edad. Su prevencidén consiste en
evitar la irritabilidad innecesaria del nifio, e incluye la administracion de
sedantes y el alivio del estreAimiento. El tratamiento se dirige a mantener
una adecuada resistencia vascular sistémica y conseguir la relajacién del
tracto de salida del VD con minima depresién miocardica. El tratamiento
debe ser inmediato y de forma escalonada en funciéon de la evolucién
del paciente:

1. Oxigenoterapia al 100% para favorecer la vasodilatacion pulmonar
y oxigenar lo mejor posible la poca sangre que llega al pulmén.

2. Posicidén genupectoral para aumentar las resistencias vasculares
periféricas.

3. Morfina subcutanea 0,1-0,2 mg/ kg (el canalizar viai.v si es laborioso
puede autoperpetuar la crisis).

4. Si no cede con todo lo anterior, se procede a canalizar via i.v. para
administracién rapida de volumen (SSF 10-20 ml/ kg).

5. Bicarbonato de sodio intravenoso 1-2 mEq/ kg diluido al medio
(disminuye la resistencia vascular pulmonar provocada por la acidosis
e hipoxemia)

6. Betabloqueantes: propranolol o esmolol 0,1 mg/ kg i.v. (relaja la
musculatura infundibular)

7. Vasopresores: fenilefrina 5-20 mcg/ kg, (aumenta la poscarga
sistémica y favorece el paso de sangre al circuito pulmonar).

215



Cardiologia pediatrica para residentes de pediatria

Tratamiento quirargico

Reparacion completa

El tratamiento de la tetralogia de Fallot es siempre quirurgico y la
reparacion completa representa la técnica de eleccion. Se realiza entre los
3 y 6 meses de vida. Consiste en cerrar la CIV con un parche y corregir
la estenosis pulmonar con reseccién infundibular y/o parche transanular,
preservando lo maximo posible la valvula. Los casos con anatomias
especiales pueden requerir otras variantes quirurgicas.

Procedimientos quirdrgicos paliativos

Si la reparacion completa no es posible por la edad y peso del nifio, la
desaturacion profunda, las anomalias asociadas o la anatomia desfavorable,
estan indicadas diversas técnicas paliativas que permiten estabilizar
al nino y favorecer el crecimiento de las ramas pulmonares: fistula de
Blalock-Taussig (conexion de 3-4 mm desde la arteria subclavia a arteria
pulmonar); implante de stent en ductus; hemicorreccién con conexién de
VD a arteria pulmonar dejando la CIV abierta.

Reintervenciones tardias

Las reintervenciones (percutaneas o quirurgicas) en la tetralogia de
Fallot corregida son frecuentes por lesiones residuales a lo largo de 20-30
afos de seguimiento. La causa mas frecuente es la insuficiencia pulmonar
creada, sobre todo si hubo que poner parche transanular. Otras lesiones
residuales menos frecuentes son estenosis pulmonar o de ramas, CIV,
insuficiencia tricuspidea. También puede presentar endocarditis, implante
de marcapasos o DAI.

EVOLUCION NATURAL Y TRAS TRATAMIENTO

Los niflos con Tetralogia de Fallot que se han sometido a correccién
quirurgica completa tienen un prondéstico excelente, con una buena calidad
de vida.

Deben seguir un régimen de alimentacion y vida normales, incluida la
escolarizacion y realizacion de ejercicio fisico adaptado a su clase funcional.
Deben cumplir el calendario vacunal normal, evitando la administracién de
vacunas desde 4 semanas antes hasta 4-6 semanas después de cualquier
cirugia. En época estacional esta indicada la vacunacién antigripal a
partir de los 6 meses de edad. La indicacién de profilaxis antiVRS con
palivizumab dependera de su edad y situacion clinica.

En Tetralogias de Fallot paliadas con fistula sistémico-pulmonar y/o
stent esta indicada la antiagregacion con AAS a 7 mg/ kg/ dia durante
4-6 meses.
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D-TRANSPOSICION DE GRANDES
ARTERIAS

Esteban Peir6 Molina, Blanca Casero Almenar

INTRODUCCION Y EPIDEMIOLOGIA

¢En qué consiste la transposicion de grandes arterias?

La transposicion de grandes arterias (TGA) o D-TGA es la cardiopatia
congeénita cianética mas frecuente. En ella se produce una situacion
anatomica de situs solitus (disposicion normal de los érganos y el corazon),
concordancia AV (la relacion de la Al es con el VI, y AD con VD) y
discordancia ventriculo-arterial, lo que significa que las grandes arterias
(aorta y pulmonar) han invertido su relacion con los ventriculos, quedando
la aorta relacionada con el ventriculo derecho, en una posicion mas
anterior y derecha, y la pulmonar a su vez relacionada con el ventriculo
izquierdo (Figura 1).

Esta situacién no se debe confundir
con la L-TGA o Transposicion
Congénitamente Corregida (TCC), una
situacion anatomica y fisiolégicamente
completamente diferente, en la que,
aunque existe una discordancia
ventriculo-arterial, a su vez existe una
discordancia atrio-ventricular, lo que

Figura 1. Corazon normal. D-TGA genera una hemodinamica distinta.
No tratada en este libro por su escasa
frecuencia.

; Quienes padecen esta cardiopatia congénita?

Se calcula que la TGA afecta a 1 de cada 2.000-4.000 recién nacidos
vivos, representando en torno al 5-7% de todas las cardiopatias congénitas.
Se da con mas frecuencia en varones, estimandose un ratio : 1,5-3:1.

Aunque existen multiples lineas de investigacion sobre la influencia
de la genética en el desarrollo fetal de esta cardiopatia, el mecanismo
exacto se desconoce. Entre los factores de riesgo mas descritos podemos
encontrar la exposicién a determinados téxicos (herbicidas y pesticidas),
farmacos (especialmente antiepilépticos), la diabetes materna, la edad
materna y las anomalias del situs.
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. Como se produce en el feto esta situaciéon anatémica?
Durante la cuarta y quinta semana del desarrollo fetal, la salida del

corazon la constituye un tronco arterioso unico, en cuyo interior se forma un
septo helicoidal que separara este vaso finalmente en dos, constituyendo
las arterias aorta y pulmonar y determinando la relaciéon de su conexion
ventricular. Un defecto en la formacion y septaciéon de este tronco comun
da lugar al grupo de anomalias al que pertenece la TGA, las cardiopatias
conotruncales. En este caso se produce una septacién fallida (lineal en
lugar de helicoidal) que lleva a dejar conectados erroneamente los vasos
resultantes, produciendo la anatomia descrita.

2 Que tipos de transposicién existen?

Entre el 70% y el 80% de los casos de TGA se trata de transposiciones
simples, es decir, sin defectos en el septo interventricular ni otras anomalias
asociadas mas alla de la presencia de un defecto interauricular, necesario
para la supervivencia inmediata, y la presencia de un ductus arterioso.

Un 10-15% lo forman las transposiciones con presencia de defectos
en el septo interventricular.

El 5-10% restante se trata de casos de transposicion compleja, que incluye
todas las anomalias asociadas que pueden complicar significativamente
el tratamiento y la evolucién de estos pacientes, tales como las anomalias
del arco adrtico, las obstrucciones a cualquier nivel del tracto de salida
izquierdo o derecho, o las heterotaxias.

2Cual es la fisiologia de la TGA al nacimiento?

La discordancia ventriculo-arterial previamente mencionada resulta en
dos circulaciones paralelas. Por un lado, la sangre hipoxémica o desaturada
de la circulacion sistémica llega por las cavas al corazén derecho, saliendo
de nuevo por la aorta hacia esta circulacion sistémica, y regresando de
nuevo por las cavas. Al mismo tiempo, en paralelo, la sangre oxigenada
llega al corazon izquierdo por las venas pulmonares, y de aqui viaja
nuevamente al pulmon por las arterias pulmonares, regresando por las
mismas venas pulmonares. Esta situacion hemodinamica seria incompatible
con la vida tras el nacimiento. Sin embargo, el recién nacido se mantiene
con vida gracias a la mezcla producida en las dos comunicaciones que
existen en el feto (Figura 2), y permanecen abiertas en el momento del
nacimiento: el foramen oval y el ductus arterioso.

El foramen oval, de las dos potenciales fuentes de cortocircuito
mencionadas, es la Unica en el que el juego de presiones favorece el flujo
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de sangre de la circulacién oxigenada a la desoxigenada, convirtiéndolo
en la principal fuente de mezcla, y por tanto de vida, en la transposicion
simple. Es fundamental que el foramen oval (u otras comunicaciones
interauriculares si las hubiese) permanezca abierto, y sea del tamano
suficiente para permitir una mezcla efectiva (esto varia segun el paciente,
pero suelen requerir defectos mayores de 4-5 mm como minimo).

En el caso del ductus, la presion L.
suele ser mas alta en la aorta que
en la arteria pulmonar, por lo que la
direccion del cortocircuito va de la sangre
desoxigenada a la circulacion pulmonar,
oxigenada, no produciéndose mezcla
efectiva. Sin embargo, este cortocircuito
es fundamental para mantener la fisiologia
de la transposicion al nacimiento, hasta
el punto de que se intenta mantener
su permeabilidad farmacolégicamente,
ya que, al aumentar el flujo hacia el
circuito pulmonar, aumenta el retorno Ficura 2. FisioLociA EN D-TGA TrAs
a la auricula izquierda, produciendo un NACIMIENTO- SEL?JZ;BIEZORAMEN ovat
aumento de presion en esta que favorece
el cortocircuito al inducir una mayor diferencia de presiones entre ambas
auriculas.

%

En los casos de transposiciones de grandes arterias que asocian
CIlV, en funcion de las caracteristicas de la CIV puede existir una amplia
mezcla, o servir un propdésito similar al DAP en el caso de que no sean
de gran tamafio y permitan una mezcla libre.

MANIFESTACIONES CLINICAS Y DIAGNOSTICO

¢Es posible diagnosticar o sospechar prenatalmente la TGA?
El diagndstico prenatal es una herramienta fundamental en la TGA,

ya que permite planificar el nacimiento en un centro con experiencia en
el manejo de esta patologia, y los recursos necesarios para confirmar
el diagndstico y aplicar el tratamiento médico, percutaneo, y quirdrgico
necesario.

El diagndstico se realiza por ecografia, idealmente en la semana 18-
22, en la que se puede observar con mayor sensibilidad y especificidad
el defecto. A partir de la semana 30 resulta mas complejo realizar el
diagnéstico, y la sospecha en la semana 12 suele requerir repetir el
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estudio para confirmarlo, por las dificultades propias de la técnica y sus
circunstancias. La ecocardiografia fetal es una técnica de alta complejidad
cuya aplicacién e informacién debe realizarse Unicamente por expertos en
la materia, y la tasa de deteccidon es muy dependiente de la experiencia
del operador y los centros, con cifras que oscilan entre un 20% y un 90%
en los centros con mas experiencia, con una media del 50%, siendo por
tanto una cardiopatia con alta tasa de falsos negativos.

2 Qué signos o sintomas encontramos en la TGA al
nacimiento?

Las manifestaciones clinicas al nacimiento varian en funcion de si
se trata de una TGA simple, si asocia una CIV, o es una transposicién
compleja.

En la TGA simple, generalmente se manifiesta como cianosis/desaturacion
al nacimiento, pudiendo asociar (aunque no necesariamente) taquipnea
leve sin tiraje, con empeoramiento progresivo tras unos dias conforme
van disminuyendo las resistencias pulmonares y aumenta el hiperaflujo.
A la auscultacion clasicamente se describe un segundo ruido fuerte por
la posicion anterior de la aorta, habitualmente sin soplo asociado, aunque
este puede ser dificil de reconocer.

En el caso de acompafnarse de otros defectos, el cuadro puede ser
mas larvado en el tiempo, con menor desaturacion y mayor predominio
de clinica de insuficiencia cardiaca que aparece en los primeros dias o
semanas de vida, con signos como: distrés, irritabilidad, palidez, sudoracién
excesiva, dificultades con la alimentacién, taquicardia con ritmo de
galope, hepatomegalia, o retraso ponderal. En los casos complejos las
manifestaciones dependen del defecto asociado, pudiendo encontrar por
ejemplo un soplo sistolico eyectivo en borde esternal alto en los casos
que asocian estenosis pulmonar o adrtica, o disminucion o ausencia de
pulsos femorales en los casos que asocian coartacién o interrupcién del
arco adrtico.

. Qué pruebas complementarias se deben realizar en el

estudio inicial y qué observaremos en ellas?
Tras el nacimiento, ante la sospecha se deben realizar las siguientes

pruebas complementarias:

- Radiografia de térax: Observaremos cardiomegalia ligera o tamafo
normal, con la caracteristica forma de huevo debido a la disposicion de
los vasos, y el hecho de que el timo con frecuencia es hipoplasico.
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- ECG: Suele ser inespecifico, con desviacién del eje a la derecha y
una HVD habitual en los primeros dias de vida. Puede ser completamente
normal.

- Gasometria arterial: Variara en funcion de la situacion hemodinamica
en la que se encuentre el paciente, pero se suele caracterizar por una
hipoxemia con acidosis metabdlica, pudiendo asociar hipoglucemia y/o
hipocalcemia

- Ecocardiografia: Es el pilar fundamental del diagndstico en el momento
actual. En la proyeccion apical y subcostal (Figura 3) se puede observar
que del VI sale una arteria que se bifurca (arteria pulmonar) mientras
que del VD sale otra que no lo hace (aorta). En el eje largo (Figura 4)
se ven los dos grandes vasos que salen en paralelo, imagen conocida
como en “cafién de escopeta”, sin cruzarse como harian en un corazoén
normal. Se debe centrar la atencién en caracterizar correctamente la
forma y tamano del foramen oval, especialmente en casos de saturacion
de oxigeno <75-80%. Se estudiara el septo interventricular, asi como la
presencia o no de otros defectos cardiacos asociados, lo cual es esencial
para planificar los pasos a seguir ante la sospecha de una TGA.

Ficura 3. D-TGA. SuBCOSTAL FiGurA 4. D-TGA. PARAESTERNAL

EN LA IMAGEN DE LA IZQUIERDA TENEMOS UNA PROYECCION SUBCOSTAL EN EJE CORTO DONDE SE APRECIAN LOS DOS
GRANDES VASOS SALIENDO EN PARALELO: LA AORTA QUE FORMA UN ARCO ANTERIOR Y A LA DERECHA DESDE EL VD Y LA
PULMONAR EN POSICION POSTERIOR. EN LA IMAGEN DE LA DERECHA, PROYECCION PARAESTERNAL EJE CORTO MODIFICADO
SE PUEDE VISUALIZAR UN VASO POSTERIOR (ARTERIA PULMONAR: AP) QUE SE RAMIFICA Y UN VASO ANTERIOR QUE SALE
DEL VENTRICULO DERECHO Y QUE NO ES LA AORTA (A0, NO SE RAMIFICA).

TRATAMIENTO Y MANEJO
2. Qué deberiamos hacer en caso de sospechar una TGA en un RN?

Ante un recién nacido con cianosis de causa desconocida, debemos
descartar la presencia de causas pulmonares como etiologia primaria
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mediante la realizacion de una radiografia de térax y la administracion
de oxigeno. Si no existe mejoria con la administracién de oxigeno y se
descarta causa pulmonar debemos sospechar una cardiopatia ciandtica.
En funcion de dénde nos encontremos podremos confirmar el diagndstico
mediante estudio ecocardiografico o estabilizar al paciente para derivarlo
a un centro de referencia de cardiologia pediatrica y cirugia cardiovascular
infantil.

Si nos encontramos en un centro sin posibilidad de valoracion
ecocardiografica, lo primero que haremos sera garantizar la estabilidad
hemodinamica, para lo cual canalizaremos una via y corregiremos la
acidosis metabdlica, hipoglucemia e hipocalcemia si las presentara. Con el
fin de obtener pistas sobre la patologia ante la que estamos, realizaremos
un electrocardiograma y una radiografia de térax si no la hemos realizado
ya, para descartar otras causas de hipoxia.

Una vez tengamos una via y nos encontremos en una situacion de
estabilidad hidroelectrolitica el objetivo es mantener el ductus arterioso
abierto para favorecer el retorno de sangre a la Al y mejorar la mezcla
hasta que podamos o bien garantizar el cortocircuito en la CIA mediante
atrioseptostomia de Rashkind si fuese necesario, o bien resolver la
transposicion de forma definitiva. Para ello iniciaremos una perfusién
de prostaglandinas a 0,05 ug/kg/min y lo derivaremos a un centro de
referencia de forma urgente.

Si, por otro lado, nos encontramos en un centro con cardiologia pediatrica
0 ya contamos con un diagnéstico prenatal, ingresara en UCIN y llevaremos
a cabo los mismos pasos que en el supuesto anterior, con la diferencia
de afadir la ecocardiografia en las pruebas a realizar. En ella sera de
vital importancia realizar un estudio completo, analizando el tamano
del foramen oval (debe ser suficiente para garantizar la oxigenacion),
los drenajes venosos sistémicos, las relaciones ventriculo-arteriales, la
anatomia de las arterias coronarias, el drenaje de las venas pulmonares,
las valvulas AV, el tabique interventricular y el ductus arterioso.

2 Qué tratamiento inicial deberiamos aplicar una vez confirmado el

diagnéstico?

En el momento de confirmar el diagndstico se iniciara (si no se ha iniciado
ya) la infusion intravenosa de PGE1 para mantener el ductus abierto. La
dosis de inicio va desde 0,05 a 0,1 pg/kg/min, siempre bajo vigilancia
estricta por el riesgo de apneas, y posteriormente la de mantenimiento
entre 0,01 y 0,05 pg/kg/min. Se puede plantear descender la dosis e
incluso retirar la PGE1 durante los primeros dias de vida en caso de
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mejoria de la oxigenacion con foramen oval de buen tamario, o por efectos
secundarios, si la cirugia se va a planear de forma precoz, con el objetivo
de reducir los efectos secundarios y facilitar la cirugia.

En los casos de transposicion simple con foramen oval restrictivo, el
recién nacido presentara una hipoxemia adecuada por falta de mezcla, lo
que requerira la realizacion de atrioseptostomia de Rashkind. Esta técnica
puede ser indicada de forma urgente o preferente segun la situacion, y
se puede realizar guiada por ecocardiografia en la misma UCIN o en la
sala de intervencionismo, en funcion de las caracteristicas del paciente,
el centro, y los materiales disponibles. Para su indicacion se suelen tener
en cuenta varios factores, como un tamarno del foramen oval <5mm, un
gradiente Al-AD >3-5 mmHg, y saturaciones por debajo de 75-80%. Se
considera efectiva cuando se consigue un FOP de al menos 5 mm de
diametro con un flujo no restrictivo y se acompafa de una mejoria franca
en la saturacién.

Dentro del tratamiento médico encontramos también, si precisa, medidas
como la intubacion, oxigenacion, las cargas de volumen para mejorar la
mezcla intracardiaca e incluso inotrépicos si el deterioro hemodinamico
lo precisa. Si presenta insuficiencia cardiaca puede precisar digoxina
o diuréticos. Si asocia una HTP puede ser beneficioso el uso de 6xido
nitrico inhalado e incluso ECMO previo a la cirugia si existe disfuncion
ventricular severa.

Esquema simplificado de manejo inicial (TGA simple)

1. Canalizar via y corregir acidosis, hipoglucemia e hipocalcemia.

2. Iniciar perfusion de PGE1 a 0,05 mcg/Kg/min y descender en funcién
de comportamiento de SatO2/DAP/foramen.

3. Si oxigenacion insuficiente y foramen restrictivo realizar
atrioseptostomia de Rashkind.

4. Programar cirugia (habitualmente entre los 3 y 7 ddv).

5. Si precisa durante la espera por clinica de ICC valorar terapia
diurética.

2Cual es el tratamiento definitivo o quirargico de la TGA y cuando

se realiza?

El tratamiento definitivo es la correccion quirdrgica, siendo la técnica de
eleccion el switch arterial, (Figura 5) también conocido como correccién
anatomica o cirugia de Jatene. Consiste en la realizaciéon de una
translocacion de las grandes arterias por encima del plano valvular, junto
con translocacion de las pastillas coronarias, conectando el ventriculo
izquierdo con la circulacion sistémica y el ventriculo derecho para la
circulacion pulmonar. Para ello se seccionan la aorta y la pulmonar por
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encima de las comisuras, se extirpan las arterias coronarias junto con
una pastilla de tejido para facilitar su sutura a su posicidon definitiva en
la neoaorta, y se sutura la neoaorta con la aorta distal. Se utiliza un
parche de pericardio autélogo para la creacion de la neopulmonar y se
anastomosa con la arteria pulmonar distal.

Esta operacion debe llevarse a cabo en las dos primeras semanas
de vida, no obstante los mejores resultados de neurodesarrollo, y la
tendencia en la literatura actual, es recomendar llevarla a cabo entre los
3 ylos 7 dias de vida. Esto es asi por los cambios fisiolégicos que se dan
tras el nacimiento. El descenso de las resistencias vasculares pulmonares
conlleva una disminucion de la presion a la que esta sometido el ventriculo
izquierdo, que si se mantiene en el tiempo puede provocar una regresiéon
de este por involucion de la masa muscular y desacondicionamiento,
pudiendo claudicar si la correccién se hiciera mas adelante.

Oftras técnicas quirurgicas, apenas usadas en la actualidad, son las
técnicas de Senning y de Mustard. En ellas se lleva a cabo una inversion
auricular, redirigiéndose a nivel auricular el drenaje de los retornos venosos,
de forma que la sangre de las venas pulmonares se dirige a la valvula
tricuspide y VD y la de las cavas o sistémica a la valvula mitral y VI. Por lo
tanto, en el switch auricular (Figura 5) la bomba sistémica es el ventriculo
derecho, a diferencia del switch arterial en el que la bomba sistémica es
el ventriculo izquierdo, mucho mas fisiolégico. A continuaciéon, podemos
ver una comparacion esquematica de las distintas técnicas.

L

| (I

INVERSION AURICULAR

DESVIACION ARTERIAL

FiGURA 5. TECNICAS QUIRURGICAS PARA D-TGA

COMPLICACIONES Y SEGUIMIENTO

;. Qué complicaciones podemos encontrar en el postoperatorio
inmediato?

En la técnica de Jatene, a corto plazo podemos encontrar principalmente
dificultades para la salida de bomba, disfuncion ventricular secundaria
al aturdimiento miocardico o la isquemia temporal y las arritmias
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postquirdrgicas. Se ha visto también obstruccion de las arterias coronarias
en el postoperatorio inmediato, aunque suele ser una complicacion que
aparece mas tardiamente.

En cuanto a las técnicas de Senning / Mustard, puede producirse
estenosis de las venas cavas en la unién con la AD, asi como estenosis
del drenaje venoso pulmonar.

Ademas, en todas ellas se pueden observar las complicaciones tipicas
de una intervencion, como es el sangrado, infeccién de la herida quirurgica,
atelectasias, neumonia, derrame pleural o pericardico, quilotérax, paralisis
diafragmatica o problemas postextubacion.

2Que complicaciones pueden desarrollar a largo plazo?

En relacién con la técnica de Jatene, a largo plazo la complicacion
mas frecuente es la estenosis de la neopulmonar, presentandola hasta
un 60% de los pacientes, aunque en grado leve, siendo significativa
s6lo en un 10% y resolviéndose la mitad de los casos con angioplastia
percutanea con/sin stent. Se trata de la principal causa de reintervencion
tras la cirugia durante el primer afio de vida.

Otras complicaciones son la dilatacién de la raiz aortica (5%) con
insuficiencia adrtica y la patologia coronaria. En cuanto a la ultima, pese a
ser poco frecuente, se considera responsable de los casos de mortalidad
tardia, por estenosis de las arterias coronarias, dando lugar a isquemia.

Si se trata de una dTGA con CIV, pueden presentar shunts residuales,
asi como complicaciones mas tipicas de la intervencion tardia como la
enfermedad pulmonar vascular obstructiva o las colaterales sistémico-
pulmonares.

Por otro lado, si se ha llevado a cabo la intervencién de Mustard o
Senning, se asocia principalmente a arritmias o fallo del VD. Se ha visto
que hasta 2 a ¥z de los pacientes pierden el ritmo sinusal, presentando
alteraciones como el flutter auricular, la fibrilacién auricular, la disfuncién
del nodo sinusal o la taquicardia ventricular. Esto esta producido por la
sobrecarga que resulta tras la operacion y por la propia intervencion,
pues la presencia de suturas en la region auricular favorece la aparicion
de arritmias. Asimismo, todos los pacientes desarrollan algun grado
de disfuncién ventricular derecho e incluso de la tricuspide, pues no
esta preparado anatdomicamente para funcionar como sistémico. Otra
complicacién descrita, mucho menos frecuente, es la dehiscencia de
las suturas.

2 Qué sequimiento deben llevar los pacientes intervenidos de TGA?
El seguimiento a lo largo de toda la vida de los pacientes intervenidos
de TGA es fundamental, al comienzo incidiendo en aspectos como la
alimentacion, el crecimiento y la vacunacion (incluyendo gripe anual aparte
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de las correspondientes a su edad por calendario vacunal). Se debera
valorar evolutivamente el desarrollo de estenosis pulmonar, insuficiencia
aodrtica, hipertension pulmonar, y alteraciones coronarias, asi como evaluar
la capacidad funcional.

No esta establecida la periodicidad de las revisiones, dependera en parte
de los hallazgos presentes al alta hospitalaria. Si que es recomendable
realizar una revision al mes y a los 6 meses de la intervencion y si no
se detecta ninguna complicacioén, visitas anuales durante toda la vida
del paciente. Si se sospecha isquemia coronaria en algun momento
en un paciente intervenido mediante switch arterial con translocacion
coronaria, bien por la clinica, la electrocardiografia o la ecocardiografia,
es imprescindible realizar una técnica de imagen (TC coronario o
coronariografia diagnéstico-terapéutica).

Por lo general, el nifio con TGA intervenida mediante switch arterial,
sin lesiones residuales, puede llevar una vida completamente normal. A
nivel poblacional se ha descrito un descenso en la media de consumo de
oxigeno maximo en esfuerzo, traduciendo una menor capacidad aerdbica
en este subgrupo de pacientes, asi como una tendencia mayor a la
restriccion pulmonar secundaria a la esternotomia realizada. Asimismo,
existe una muy ligera disminucion de media en las puntuaciones en escalas
de neurodesarrollo, fundamentalmente en las areas cognitiva, motora, y
comunicativo-linglistica, en los pacientes intervenidos de TGA, siendo
esta afectacion mayor en las formas mas complejas, y en los pacientes
con factores de riesgo tales como prematuridad, bajo peso o sindromes
asociados. Aunque se desconoce la causa exacta, factores como la
cirugia extracorpérea, la atrioseptostomia percutanea, la desaturacién
prolongada, el uso de farmacos, o la estancia hospitalaria prolongada, asi
como lafisiologia intrautero con sangre mas desaturada para hemicuerpo
superior han sido considerados en la literatura como potenciales causas
de estas alteraciones en el neurodesarrollo.

HISTORIA NATURAL

2Cual es la historia natural de la TGA. sin tratamiento quirdrgico?
La TGA presenta una mortalidad sin tratamiento del 50% tras el primer

mes de vida y en torno al 90% al ano de vida (incluyendo en este grupo
todas las variaciones anatémicas).

Sin tratamiento quirdrgico, el paciente presenta manifestaciones severas
de insuficiencia cardiaca, hipertension pulmonar, retraso del crecimiento,
y la cianosis progresa condicionando un desnutricion e inmunodepresién
severa, asi como eventualmente un cuadro de fracaso multiorganico
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progresivo. La muerte en la practica totalidad de los casos descritos
en la era prequirurgica sucede en el entorno hospitalario por hipoxia,
insuficiencia cardiaca, infecciones y procedimientos relacionados con
intentos terapéuticos.
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CORAZON FUNCIONALMENTE
UNIVENTRICULAR

Teresa Alvarez Martin, Alejandro Domarco Manrique

.QUE ES UN CORAZON UNIVENTRICULAR?

El término corazoén univentricular engloba un amplio espectro de
malformaciones que comparten una fisiopatologia comun. Desde el
punto de vista morfolégico se define el corazdon univentricular como
aquellas cardiopatias en las que no existen dos ventriculos correctamente
desarrollados. Uno puede no existir o ser rudimentario y, por lo tanto,
incapaz de mantener su funcién de manera independiente. Desde el punto
de vista fisiolégico el término ventriculo Unico se expande a todas las
cardiopatias en las que no es posible separar las circulaciones pulmonar
y sistémica.

. QUE ES LA CORRECCION UNIVENTRICULAR O CIRUGIA DE

FONTAN?

El destino final de este variado grupo de cardiopatias es la cirugia
de Fontan, que consiste en la recuperacion de la circulacién en serie,
separando la circulacion venosa de la circulacién sistémica, sin que pase
por el corazén y redirigiéndola directamente a través de las venas cavas
a las arterias pulmonares de forma pasiva (conexion bicavopulmonar).
De esta forma, el ventriculo Unico queda como bomba para la circulacién
sistémica, mientras que el mantenimiento del gasto pulmonar depende
exclusivamente del gradiente de presién entre el territorio de las venas
cavas y la presion telediastdlica del ventriculo sistémico.

Esta correccion se hace en 2 6 3 Estadios con el objetivo final de
separar la circulaciéon pulmonar y sistémica

Estadio |: Se realiza durante el periodo neonatal, es el mas variado
dependiendo de la cardiopatia de base, hay pacientes que no precisan
cirugia, pero la mayoria precisan algun procedimiento para regular el
flujo pulmonar o sistémico.

Estadio Il: En el segundo estadio, ya en periodo de lactante, 4-6
meses, se inicia la separacion de las circulaciones sistémica y pulmonar
con la derivacién cavopulmonar superior o cirugia de Glenn (conexién
de la VCS a la APD).

Estadio lll: Entre los 2-6 afos, se completa la conexion bicavopulmonar
total o cirugia de Fontan (conexién de la VCI a la AP).
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CARDIOPATIAS INCLUIDAS EN EL CORAZON

UNIVENTRICULAR

Existen multiples patologias que se pueden englobar en el diagndstico
de ventriculo unico como el sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico
(SVIH), la atresia tricuspide (AT), algunas formas de atresia pulmonar
con septo integro (APSI), el ventriculo Unico de doble inlet y otras
malformaciones como el canal auriculoventricular (CAVC) disbalanceado,
algunas formas de ventriculo derecho de doble salida (VDDS) con CIV
no relacionada o la anomalia de Ebstein severa.

Una manera de clasificarlas es segun el ventriculo Unico sea izquierdo
o derecho, el prototipo de ventriculo unico de morfologia derecha es el
SVIH y el de ventriculo izquierdo la AT. No solo es descriptivo, sino que
tiene interés prondstico.

Sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico (SVIH

Supone el 1-2% de todas las cardiopatias congénitas y es la primera
causa de muerte por cardiopatia congénita en la primera semana de vida.
El SVIH es un espectro de lesiones con un grado variable de hipodesarrollo
de las estructuras izquierdas, desde la atresia mitroadrtica con ventriculo
izquierdo severamente hipoplasico, hasta la hipoplasia mitroadrtica con
flujo anterégrado por ambas valvulas. En todos los casos las estructuras
izquierdas son incapaces de mantener el gasto sistémico de manera
independiente.

VENAS
PULMONARES
95%

Figura 1. Esquema de Sindrome de Ventriculo
lzquierdo Hipoplasico, las cavidades izquierdas no
pueden asumir el gasto y el retorno de las VVPP
pasa a traves del Foramen oval a la AD, donde se
mezcla con el retorno sistemico de las cavas El g
ventriculo derecho bombea la sangre a la AP y a 50%
traveés del Ductus arterioso la sangre se distribuye

por la Aorta descendente y retrogradamente a
aorta ascendente

El numero rojo indica la saturacion esperable en
cada cavidad y en azul la presion

AORTA
ASCENDENTE

DUCTUS
ARTERIOSO

AORTADESCENDENTE

SINDROME DE VENTRICULO 1ZQUIERDO HiPoPLASICO (SVIH) (FIGURA 1)
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Atresia Tricuspide (AT): (figura 2)

La AT es la tercera CC cianégena mas frecuente y se debe a la ausencia
de formacién de la valvula tricuspide con hipodesarrollo del ventriculo
derecho y la valvula pulmonar. Segun la disposicion de las grandes
arterias se clasifica en: tipo | con arterias normorrelacionadas, tipo Il con
DTGA (d- trasposicion de grandes arterias) y tipo |ll otras malposiciones
de los grandes vasos.

ves VENAS
PULMONARES
95%

Figura 2: Esquema de una Atresia Tricuspide con
estenosis pulmonar: la sangre desaturada
proveniente de las cavas pasa a traves del
Foramen oval a la Al, donde se mezcla con la
sagre altamente oxigenada de Ilas venas
pulmonares y pasa por la valvula mitral al VI
ATRESIA TRICUSPIDE Cuando el VI de contrae parte de la sangre sale
por la aorta y parte pasa por la CIV al VD y sale
por la AP a los pulmones.

El numero rojo indica la saturacion esperable en
cada cavidad y en azul la presion

ARTERIA PULMOMNAR
75%
20/10

AORTA
75%

100/70

El cuidado de estos nifios precisa un abordaje coordinado entre
cardiologos y pediatras para asegurar un adecuado manejo multidisciplinar.
Son pacientes complejos con anatomias variadas y diferentes cirugias,
pero comparten unas caracteristicas comunes en todos los estadios y
es en estos rasgos comunes en los que vamos a centrar la exposicion.

PERIODO PRENATAL

Las cardiopatias incluidas en el corazén univentricular tienen una tasa
de diagndstico prenatal elevada en nuestro medio. La circulacién fetal
con la placenta como fuente de oxigeno y los shunt fisioldgicos (foramen
oval y ductus arterioso) permite que la mayoria de las cardiopatias se
mantengan estables durante el periodo prenatal. El diagnéstico prenatal
ayuda a planificar el parto y la transiciéon neonatal.

PERIODO NEONATAL

Todos los corazones univentriculares no paliados comparten las mismas
caracteristicas fisiopatolégicas:

1. La sangre sistémica y pulmonar se mezcla, por lo tanto la saturacién
de oxigeno es de 75-85%.
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2. El ventriculo unico debe bombear la sangre a ambas circulaciones
por lo que trabaja mas que en una circulacion biventricular.

3. El flujo que va a la circulaciéon pulmonar y sistémica depende del
tamafo de la arteria de salida y de las resistencias en cada una de las
circulaciones. Este suele ser el factor determinante de la presentacion
clinica en periodo neonatal.

La evaluacién de un neonato con corazon univentricular se debe orientar
a contestar las siguientes preguntas:

1. ¢Existe un flujo sistémico asegurado?

2. ¢ Como es el flujo pulmonar?

3. ¢Hay algun problema en el retorno venoso pulmonar?

4. ;Estan balanceadas las circulaciones pulmonar y sistémica?

La ecocardiografia es la técnica de elecciéon para contestar a estas
preguntas y actualmente esta disponible en casi todas las unidades

neonatales. En la figura 3 vemos el esquema de manejo en el periodo
neonatal segun la forma de presentacién del ventriculo Unico.

Figura 3. Esquema del manejo neonatal. El objetivo del manejo neonatal es imitar la circulacion fetal, manteniendo la
permeabilidad ductal con prostaglandinas y minimizando la restriceion a nivel inferatrial hasta realizar la técnica quirdrgica que
mejor equilibre el Qp/Qs.

| CORAZON UNIVENTRICULAR |

//\

FLUJO SISTEMICO DUCTUS DEPENDIENTE VALORACION DEL FLUJO PULMONAR

o ///7
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Los neonatos que no tengan el flujo sistémico asegurado, por ejemplo
el SVIH, se presentan con signos de bajo gasto sistémico e hiperaflujo
pulmonar (palidez, cianosis, taquipnea, taquicardia, rechazo de tomas,
pulsos periféricos débiles, letargia) o con shock cardiogénico que
puede confundirse con una sepsis neonatal. El manejo precisa inicio de
prostaglandinas para mantener abierto el ductus y dependiendo de la
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situacion clinica, ventilacién mecanica, inotrépicos, diuréticos y correccién
de la acidosis. Es importante resaltar que todo el flujo pasa por el ventriculo
unico y se distribuye segun las resistencias de ambos circuitos, luego las
maniobras que favorezcan el flujo a un circuito se lo restan al otro, por
ejemplo, la administracion de oxigeno para conseguir mejor saturacién o los
bolos de sedacion favorece el bajo gasto sistémico y puede comprometer
el flujo coronario. Como regla general en estos pacientes es mejor azul
(poco flujo pulmonar) que gris (poco flujo sistémico).

Son los pacientes con el manejo mas complejo y mayor riesgo de
fallecer en periodo neonatal. Precisan cirugia precoz para asegurar el
flujo sistémico, mediante Cirugia de Norwood, técnica desarrollada en
los afios 90 como procedimiento paliativo en los pacientes con SVIH. La
cirugia de Norwood consiste en 4 partes: 1) reconstruir el arco aértico
utilizando la arteria pulmonar, 2) establecer el flujo pulmonar con una fistula
o un conducto del VD a las arterias pulmonares, 3) resecar el tabique
interauricular para asegurar el retorno venoso pulmonar y 4) ligar el ductus
arterioso. El procedimiento Hibrido es una alternativa al Norwood que
persigue los mismos objetivos de una manera menos agresiva: regula el
flujo pulmonar con un bibanding de las arterias pulmonares y mantiene
el flujo sistémico con la implantacién percutanea de un stent ductal.

Los neonatos que tienen el flujo sistémico asegurado, por ejemplo la
Atresia Tricuspide, se presentaran el periodo neonatal segun la cantidad
de flujo pulmonar que tengan.

Cuando el flujo pulmonar es insuficiente presentan cianosis central en
los primeros dias de vida con saturaciones por debajo del 85% y precisan
iniciar prostaglandinas hasta realizar una fistula sistémico-pulmonar
(conducto protésico que comunica la arteria subclavia con las arterias
pulmonares) o la implantacion de un stent en el ductus arterioso.

Si el flujo pulmonar no esta limitado, a medida que nos alejemos del
periodo neonatal y se produzca la caida fisiologica de las resistencias
pulmonares la sangre tendra mas facil derivarse al circuito pulmonar,
presentando clinica de insuficiencia cardiaca (taquipnea, taquicardia,
rechazo de tomas, escasa ganancia ponderal) normalmente a las 2-3
semanas de vida. La manera de equilibrar el gasto es realizar un cerclaje o
banding de la arteria pulmonar para favorecer el flujo al territorio sistémico.

Los pacientes con un flujo sistémico y pulmonar equilibrado no precisan
manejo quirurgico en periodo neonatal y permaneceran estables con
saturacién de 80-85%.
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Claves para el manejo neonatal de los pacientes con sospecha de
corazon univentricular.

1.-Sospechar esta cardiopatia en neonatos con saturacién menor de
85% y/o signos de bajo gasto sistémico. Siempre mirar saturacion y tension
arterial en miembros superiores (preductal) e inferiores (postductal).

2.-ECG basal: inespecifico pero puede mostrar: SVIH (signos de
dilatacién de AD y VD, gR en precordiales derechas...), AT (crecimiento
VI, fuerzas derechas disminuidas, eje izquierdo, raro en neonatos),

3.-Radiografia de térax: puede aparecer oligohemia pulmonar o
cardiomegalia con edema pulmonar

4 -Iniciar prostaglandinas ante la sospecha clinica, no esperar a la
confirmacién ecocardiografica.

5.-La técnica de eleccién para el diagndstico es la ecocardiografia.
Permite realizar un estudio anatémico detallado, pero desde el punto
de vista practico debe responder las siguientes preguntas: ¢el drenaje
venoso pulmonar estda comprometido?, ;cdmo es la funcion del ventriculo
unico?, ¢ esta el flujo sistémico asegurado?, ;como es el flujo pulmonar?

PERIODO ENTRE EL ESTADIO 1Y ESTADIO 2

Una vez superado el periodo neonatal y realizada la primera cirugia
deberan esperar hasta los 4-6 meses para realizar el segundo estadio.
En este periodo son muy vulnerables por la sobrecarga que le supone al
ventriculo unico mantener ambas circulaciones y el equilibrio inestable
entre el flujo sistémico y pulmonar. Se debe vigilar la ganancia ponderal
y la saturacién de oxigeno, normalmente entre 75-85%.

Cuidados especiales en esta etapa:
1.-Alimentacién: son frecuentes los problemas en la alimentacion

que les permita una adecuada ganancia ponderal. Muchos precisan
dieta hipercaldrica, alimentacién con sonda o gastrostomia. La ausencia
de ganancia ponderal o rechazo de tomas precisa reevaluacién por el
cardidlogo.

2.-Cuidados de la esternotomia: normalmente las 6 semanas posteriores
a la cirugia para detectar signos de infeccién. Se recomienda no coger
al bebe por debajo de los brazos hasta la completa fusion del esternén.

3.-Vacunacién: la mayoria de los centros recomiendan que los nifios
se incorporen al calendario vacunal ya que la extracorpdrea no modifica
los niveles de anticuerpos conseguidos. Se deben incluir en programa
de profilaxis de VRS.
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4.-Evitar las infecciones: las infecciones respiratorias comprometen
el funcionamiento del circuito pulmonar y las gastroenteritis por el riesgo
de deshidratacion aumentan el riesgo de trombosis en los pacientes con
fistula sistémico-pulmonar (recordar modificar la pauta diurética en los
procesos con aumento de pérdidas).

5.-Medicacidén: las mas comunes son la antiagregacién con acido
acetilsalicilico, los diuréticos, los betabloqueantes y los inhibidores de
la enzima convertidora de la angiotensina.

6.-Evaluacion del desarrollo neurolégico: los pacientes con corazon
univentricular tienen riesgo de alteracion del neurodesarrollo tanto por
la cardiopatia de base como por los procedimientos necesarios para su
tratamiento (sedacion prolongada, circulacién extracorporea, anestesias
repetidas..). Precisan seguimiento estricto y derivacién a terapia de
estimulacion precoz.

7.-Programas de monitorizacidn domiciliaria: algunos pacientes
especialmente fragiles, como los postoperados de Cirugia de Norwood
precisan un seguimiento domiciliario estricto con peso y saturacién diario
y acudir al hospital si la Saturacion es <75% o0 >90% o no gana 20 gr al
dia durante dos dias.

ESTADIO 2 O CIRUGIA DE GLENN (figura 4)

La cirugia de Glenn dirige la sangre venosa del territorio superior (VCS)
a la arteria pulmonar (APD) proporcionando un flujo pulmonar mas efectivo
y disminuyendo la sobrecarga de volumen del ventriculo unico. Después
de esta cirugia el ventriculo bombea la sangre al circuito sistémico y el
flujo pulmonar es “pasivo” atravesando los pulmones por el gradiente de
presion entre la AP y la auricula sistémica. Generalmente se realiza a los 6
meses de edad, aunque varia segun centros. Las resistencias elevadas en
el periodo neonatal contraindican esta cirugia antes de los 3 meses de vida.

Sangee deaxigenada
dela parte superio
del cusrp

Figura 4: Esquema de la Cirugia de Glenn o
derivacion cavopulmonar superior. La sangre
decxigenada de la parte superior del cuerpo se
deriva a los pulmones por la conexion de la VCS a
la APD y retorna a la Al por el gradiente de
presiones. En el corazén se mezcla la sangre
oxigenada de las VVPP con la desoxigenada de la
VCI y el ventriculo unico la bombea al cuerpo. El
ventriculo unico tiene menos sobrecarga de
volumen y el intercambio gaseoso en los
pulmones es mas eficaz. El circuito pulmonar
“pasivo” precisa que la presion en los pulmones y
la Al sea baja.
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Esta circulacion es mas estable ya que la circulacion pulmonar y la
sistémica estan parcialmente separadas y los controles cardiolégicos
se programan cada 3-6 meses. La saturacion después de la Cirugia de
Glenn es de 80-85%, puede variar a lo largo del tiempo por el crecimiento.

La desaturacion respecto a la basal del paciente siempre precisa
evaluacion. La etiologia puede ser:

1. Desaturacion venosa pulmonar: atelectasias, derrames, neumonia
o infeccién respiratoria.

2. Disminucion del flujo pulmonar: estenosis en las arterias pulmonares
o en la sutura de la VCS, aumento de resistencias pulmonares.

3. Desaturacion venosa sistémica (disminucion de la saturaciéon venosa
mixta): anemia, bajo gasto, aumento de la demanda periférica de oxigeno.

Los pacientes en este estadio mantienen mezcla y desaturacion que
estimula la eritropoyesis compensadora y mantienen hemoglobinas
elevadas. Una cifra de hemoglobina normal puede ser insuficiente. Se
debe estudiar periédicamente el metabolismo del hierro en los pacientes
con policitemia mantenida para indicar reposicion.

Cuidados especiales en esta etapa:
1.-Cuidados de la esternotomia: igual que en la cirugia previa,

normalmente las 6 semanas posteriores a la cirugia para detectar signos
de infeccion. Se recomienda no coger al bebe por debajo de los brazos
hasta la completa fusion del esternén.

2.-Vacunaciones: deben incorporarse al calendario vacunal tan pronto
como sea posible, recuperar las vacunas perdidas por la cirugia. La
mayoria de los centros recomiendan la vacuna de la gripe a partir de los
6 meses y profilaxis de VRS hasta los 2 afos.

3.-Medicacién: la mayoria reciben antiagregacion con AAS para prevenir
trombos en el circuito de Glenn. También pueden precisar vasodilatadores
pulmonares como el sildenafilo/tadalafilo o bosentan/macicentan.

4.-Evaluaciéon neurolégica aplica lo mismo comentado en el estadio
previo.

5.-Asistencia a la guarderia/colegio: debe individualizarse en cada
caso por el riesgo aumentado de infecciones respiratorias y digestivas
la asistencia a guarderia el primer afio de vida. Pasado ese tiempo la
mayoria se puede incorporar a la vida escolar normal y la actividad fisica
normal ya que a esta edad (entre los 6 meses y 3-4 afos) tienden a
limitarse ellos mismos cuando es necesario.
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ESTADIO 3 O CIRUGIA DE FONTAN (figura 5)

El objetivo final de la correccién univentricular es la Cirugia de Fontan
o derivacion cavopulmonar total que separa el flujo sistémico y pulmonar,
restableciendo la circulacién en serie y evitando la cianosis. Esta cirugia
ha sufrido modificaciones a lo largo de los afios. La actual generacion
de cirugias son las conocidas como “derivacion cavopulmonar total” en
las que la AD se excluye totalmente y el circuito se establece por dos
métodos: el tunel lateral que utiliza un parche intracardiaco y el Fontan
Extracardiaco que utiliza un conducto externo al corazén. Una importante
modificacidon a la cirugia es la creacidon de una pequefia comunicacién,
llamada fenestracién, entre el circuito de Fontan y la auricula sistémica.
El objetivo es facilitar el postoperatorio inmediato permitiendo mantener
la precarga del ventriculo sistémico. La saturacion en los pacientes con
cirugia de Fontan suele ser 90-95%, pero si mantienen la fenestracion
abierta la saturacion disminuye a 80-90%. La cirugia de Fontan se realiza
entre los 3y 5 afos y la seleccion de pacientes candidatos éptimos para
la cirugia es una de las claves del éxito.

Sangre deoxigerada
de la parte supesin
el cunrpo

Figura 5: Esquema de la Cirugia de Fontan
Extracardiaco. La sangre deoxigenada de la parte
inferior del cuerpo se conecta a un tubo que Ia
deriva a las Aps sin pasar por el corazon. De esta
manera el circuito pulmonar recibe toda la sangre
del cuerpo y retorna al corazon "pasivamente” por
el gradiente de presiones. En ocasiones se realiza
una pequena comunicacion entre el conducto vy la
auricula, llamada fenestracion. El ventriculo Unico
funciona como bomba del circuito sistemico

La ausencia de un ventriculo subpulmonar resulta en una hiperpresién
venosa sistémica para propulsar la sangre a través de la vasculatura
pulmonar. La resistencia vascular pulmonar tiene un papel clave para
conseguir una adecuada precarga y mantener el gasto cardiaco. Minimizar
las resistencias pulmonares es la mejor manera de optimizar el gasto
cardiaco en la circulacién de Fontan.

Las revisiones de cardiologia en los pacientes con buena situacion
se realizan cada 6 meses, por lo que el seguimiento y coordinacioén con
los pediatras es fundamental.

En 2018, coincidiendo con los 50 afos de la cirugia de Fontan, se
estimo que habia entre 50000 y 70000 pacientes con Fontan, con un 40%
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> 18 afios. Las series mas recientes estiman que el 85% de los pacientes
sobreviviran a los 30 afios.

Aunque la operacion de Fontan ha mejorado notablemente Ia
supervivencia de los pacientes con corazén univentricular la morbilidad
asociada sigue siendo una preocupacion. Las complicaciones derivan de
la combinacion de la presién venosa elevada de manera mantenida, la
pérdida de flujo pulsatil en las arterias pulmonares y el bajo gasto cronico, e
incluyen fatiga progresiva, insuficiencia cardiaca, arritmias, complicaciones
de organos diana, como hepaticas y problemas psicologicos.

El “Failing Fontan” es un estado de deterioro clinico progresivo con
disminucién de la calidad de vida en la que encontramos afectacion
multiorganica. Aunque no conocemos totalmente la patogenia, el prondstico
del “Failling Fontan” establecido es pobre y la Unica opcidon terapéutica
es el trasplante. La deteccion precoz para la inclusién en lista de espera
es crucial.

La complejidad de la cardiopatia y las variadas complicaciones a
largo plazo ha llevado a la creaciéon de equipos multidisciplinares para el
seguimiento de los pacientes con circulacion de Fontan con protocolos
estandarizados con la participacion de neumodlogos, gastroenterélogos,
hepatélogos, neurélogos y psicélogos.

Cuidados especiales de los pacientes con Fontan:

1.-Medicacioén: la circulacién venosa enlentecida después de la cirugia
es un factor de riesgo para el desarrollo de trombos en los pacientes con
Fontan. La mayoria reciben anticoagulacién los primeros meses después
de la cirugia cambiando a antiagregacién si no existen factores de riesgo
tromboembdlico. Los diuréticos ayudan a controlar los derrames y la
congestion venosa en el postoperatorio. Los vasodilatadores pulmonares

han demostrado mejorar la hemodinamica del Fontan en el postoperatorio
HIBRIDO

o cuando el circuito da signos de fracaso. Los mas utilizados son el
sildenafilo/tadalafilo y el bosentan/macitentan.

2.-Vacunas: ademas del calendario vacunal establecido se recomienda
la vacunacion de la gripe estacional.

3.-Profilaxis de endocarditis infecciosa: la presencia de material protésico
y cortocircuitos residuales aumenta el riesgo de endocarditis infecciosa.
Se recomienda profilaxis y mantener una higiene dental estricta con
visitas bianuales al dentista.
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4.-Evaluacion del neurodesarrollo: continuando con lo recomendado
en los estadios anteriores se debe vigilar las desviaciones del desarrollo
normal y ofrecer terapia de apoyo.

5.-Actividad fisica: se recomienda la actividad fisica aerdbica por
el beneficio para el correcto funcionamiento del Fontan. Si estan
anticoagulados se deben evitar los deportes de contacto.

6.-Senales de alarma que debe vigilar el pediatra para consultar con
el cardidélogo:

a.-Diarreas persistentes o cambios en el transito intestinal: realizar
analitica con determinacién de proteinas y albumina y derivar para
descartar Sindrome pierde proteinas.

b.-Tos persistente con expulsién de secreciones espesas o0 moldes
bronquiales: sospecha de Bronquitis plastica, derivar a urgencias si
episodio agudo o preferente a consulta de cardiologia. La obstruccién
bronquial puede ser una urgencia vital si el paciente no es capaz de
remover los moldes y expulsarlos.

c.-Sensacién de palpitaciones o deterioro de la clase funcional:
realizar ECG y derivar para descartar arritmias.

d.-Cualquier clinica neuroldgica de inicio brusco: derivar urgente
por sospecha de tromboembolismo.

e.-Clinica de cianosis, disnea y dolor toracico: realizar analitica
con coagulacién y radiografia de térax y sospechar derrame pleural o
tromboembolismo pulmonar.
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CATETERISMO CARDIACO EN PEDIATRIA

César Abelleira Pardeiro, Alvaro Lafuente Romero

INTRODUCCION

El cateterismo cardiaco consiste en la introduccion de catéteres
(pequenos tubos de plastico) a través de vias venosas o arteriales para
llegar hasta las camaras cardiacas y los grandes vasos.

De esta manera, se pueden hacer mediciones de presién, tomas
de muestras de sangre (para estimar cortocircuitos, gasto cardiaco y
resistencias), inyecciones de contraste para angiografias selectivas,
obtencion de biopsias de endomiocardio e incluso procedimientos
intervencionistas (curativos o paliativos). Es una técnica poco invasiva
respecto a la cirugia, pero no exenta de riesgos.

Aunque en el pasado el cateterismo cardiaco fue una herramienta
esencialmente diagndstica en el campo de las cardiopatias congénitas,
en la actualidad, su papel ha sido sustituido en gran parte gracias a la
aparicién y perfeccionamiento de otras técnicas diagnésticas no invasivas
(esencialmente la ecocardiografia). Paralelamente, sin embargo, ha
asumido un lugar fundamental en el tratamiento de multiples patologias
y es actualmente la técnica de eleccion en muchos casos.

Asimismo, la creciente colaboracién entre cirujanos cardiacos y
hemodinamistas ha permitido mejorar el manejo de las cardiopatias mas
complejas gracias a los procedimientos hibridos (en los que se combinan
cirugia menos invasivas con tratamiento percutaneo). El futuro de la
cardiologia pediatrica parece ir ligado a los avances en intervencionismo
que cada vez es menos invasivo, mas especializado y permite mejores
resultados.

GENERALIDADES Y LIMITACIONES

Accesos vasculares: Un punto inicial y esencial en un cateterismo
es conseguir el acceso vascular (venoso o arterial). Aqui radica una de
las principales limitaciones, como es frecuente en pediatria, el tamafio.

- Neonatos: los accesos vasculares en neonatos (en especial en
prematuros) son complejos y no permiten en general tamafios mayores
de 4F para acceso arterial y 6-7 Fr para accesos venosos. Esto conlleva
limitaciones técnicas, ademas de requerir el uso de material muy especifico.

- Lactantes y escolares: la posibilidad de implante de determinados
dispositivos viene limitado tanto por el acceso vascular, como por el
potencial de crecimiento del paciente (respecto el del dispositivo) y su
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durabilidad. Por ejemplo, es deseable evitar el implante de stents por
debajo de 20 kg.

- Adolescentes: es comun que algunos pacientes complejos hayan
precisado multiples cateterismos o canalizaciones vasculares previas,
por lo que puedan presentar trombosis cronicas que limiten el uso de
los accesos vasculares habituales. Por ello pueden ser precisos accesos
alternativos y recanalizaciones.

En general, el acceso vascular mas usado es el femoral, por el tamafio
y la facilidad técnica para la maniobrabilidad. En ocasiones se utiliza el
acceso venoso yugular (de eleccidon en algunos procedimientos o en
casos de trombosis de miembros inferiores) y subclavio (infrecuente).
Asimismo, en pacientes de mayor edad, es posible el acceso arterial
y venoso desde miembros superiores, aunque limitado a diagndstico o
intervencionismo que no requiera elevado calibre de catéteres. En ultimo
término, se puede realizar acceso venoso transhepatico (con mayor
riesgo de complicacién). En neonatos seria posible el acceso umbilical,
aunque rara vez se usa.

Dado el caracter poco invasivo de la cardiologia pediatrica, es comun
intentar utilizar el minimo de accesos posibles y, si no es esencial, evitar
la puncién arterial dado los riesgos que afiade. Por ejemplo, cada vez es
mas frecuente el cierre de ductus en grandes prematuros mediante puncion
venosa unica, aunque suponga mayor complejidad técnica.

Sedoanalgesia: Casi todos los cateterismos pediatricos se realizan
bajo anestesia general, por problemas de colaboraciéon y necesidad de
sedoanalgesia. Esto aflade complejidad y mayor uso de recursos, pero
supone mayor seguridad y calidad para el paciente. Ademas, permite la
realizacion de ecografia transesofagica simultanea, asi como realizacion
concomitante de otros procedimientos molestos (colocacién de sondas,
retirada de grapas quirurgicas o tubos de drenaje...)

Medicacidén: Aparte de los farmacos anestésicos es frecuente el uso
de otras medicaciones:

Contraste yodado: la fluoroscopia permite obtener imagenes angiograficas
precisas, pero tiene efectos secundarios y limitaciones (se suele intentar
no pasar de 10 ml/kg por su efecto nefrotdxico).

Anticoagulacion: la introduccion de material exdgeno al torrente sanguineo
inicia la cascada de coagulacién. Por ello es casi universal el uso de
anticoagulacion en los cateterismos (obligatorio si canalizacion arterial o
si hay shunts derecha-izquierda para evitar embolismos sistémicos). Es
habitual el uso de heparina sddica intravenosa en bolo unico (50-100 Ul/kg).

Antiagregacion: el implante de dispositivos (hechos de nitinol) supone
material exdgeno que tras 3-6 meses se suele endotelizar. Durante este
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periodo se suele usar antiagregacion (acido acetilsalicilico a 3-5 mg/kg
cada 24h).

Antibioterapia: aunque los cateterismos son procedimientos limpios, es
comun el uso de profilaxis antibiética al inicio del procedimiento (cefazolina
iv). En los implantes de valvulas no es infrecuente prolongar la profilaxis
durante 24-48 horas de cara a disminuir el riesgo de endocarditis.

Vasodilatadores: en hipertension pulmonar se suelen hacer pruebas
terapéuticas con O,, oxido nitrico (NO) y otros farmacos para valorar la
vasorreactividad.

Farmacos cronotrépicos e inodilatadores (dobutamina, isoproterenol...)
o volumen: permite simular situaciones de actividad o sobrecarga y asi
obtener una valoracién mas objetiva de la respuesta hemodinamica ante
estrés. En pacientes de mayor edad, esta evaluacion hemodinamica
puede realizarse directamente durante la realizacién de ejercicio fisico
(mediante bicicleta estatica con acceso vascular simultaneo desde
miembros superiores).

MATERIALES
Catéteres: (figura 1.1)

Con baldén: son poco rigidos y utilizan el inflado
de un pequefo baldn para ser dirigidos mediante
el flujo sanguineo. Pueden tener un unico orificio
distal para medir presion (enclavamiento) o varios
proximales para angiografias.

Catéteres con torque: son mas rigidos, con
multiples curvas y su movimiento depende del
giro que realiza la mano del operador. Navegan
sobre una guia.

Baldn: estan disefiados para dilatar lesiones Fioura 1.1: CaréTeRes
estendticas. Portan distalmente un balén cilindrico
con longitudes, diametros y presion de inflado
variables.

Stents: (figura 1.2)

Son estructuras malladas cilindricas a base
de aleaciones (acero, cromo-cobalto...) que se
transportan plegadas sobre un balén. Se expanden
a un calibre predefinido para tratar lesiones
estendticas. Frente a la angioplastia simple aportan
menor riesgo de reestenosis y de daio vascular.

FiGura 1.2: STENTS
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Su uso es controvertido en pequefios, don de sera necesaria en el futuro
la redilataciéon para adaptarlo al crecimiento.

Dispositivos oclusores: (figura 1.3)

Existe una amplia variedad de dispositivos en
funcion de la estructura a ocluir. Suelen fabricarse
sobre una aleacién de nitinol (niquel y titanio) con
capacidad de deformacion que les permite ser
transportados por el interior de catéteres/vainas.
Esta aleacion mantiene memoria de forma que les
permite recuperar su morfologia original tras ser
extraidos de las vainas.

Ficura 1.3: DisPosiTivos
OCLUSORES

UTILIDAD E INDICACIONES

La hemodinamica infantil tiene dos grandes campos:

Diagnéstico
Es la base y el origen de la técnica. Se obtienen distintos parametros
hemodinamicos que nos permiten inferir la anatomia y la fisiologia cardiaca.

Por cateterismo podemos obtener varias mediciones directas:

Presiones: los catéteres (rellenos de suero o sangre) transmiten las
ondas de presiéon de la camara donde se encuentra su punta. Esta onda
de presién es transmitida a un transductor y convertida en una expresién
grafica (figura 2). Para una correcta medida, es esencial establecer el
punto O de presién con el transductor situado a la altura de la auricula
derecha en el paciente en decubito. Asimismo, es esencial obtener
una curva de calidad para hacer interpretaciones fidedignas (tanto de
los valores como de la morfologia). Las distintas cavidades cardiacas
y grandes vasos presentaran unas curvas de presion caracteristicas a
lo largo del ciclo cardiaco y su adecuado reconocimiento nos permitira
diagnosticar patologias cardiovasculares en funcién de la desviacion de
la normalidad. La presion “enclavada” permite conocer la presién del
territorio vascular distal al que se encuentra el catéter. Asi, la presion
capilar pulmonar (PCP) o presion enclavada pulmonar permite estimar
la presién venosa pulmonar (en la mayoria de los casos correspondiente
con la presion de auricula izquierda).
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Gasometrias: la toma de muestras en distintas cavidades permite
detectar saltos oximétricos, asi como realizar calculos para estimar gasto
cardiaco y cortocircuitos (Qp/Qs). Es esencial hacer la recogida en
condiciones optimas (pH y CO, equilibrado, FiO, minima...) para no hacer
calculos erroneos.

Flujo/gasto: el gasto cardiaco se puede estimar de manera indirecta
mediante oximetrias (método de Fick) o calcular directamente mediante
catéteres de termodilucion (mediante infusion de suero frio, el sistema
detecta el cambio de temperatura y calcula el flujo de sangre y asi el
gasto cardiaco).

Nota: El principio de Fick establece que el consumo de una sustancia
(por ejemplo O,) por los tejidos equivale al producto del gasto cardiaco
por la diferencia de concentracion de la sustancia entre las arterias y las
venas. El consumo de O, (VO,) se asume por valores estimados (existen
tablas por edad, FC...), mientras que la diferencia arteriovenosa se calcula
mediante oximetrias (basandonos en el O, unido a Hb, despreciando el
O, disuelto). Asi, despejando la ecuacion, podemos calcular el gasto

cardiaco:
VO2 VO2

Gasto cardiacO
O2 arterial-venoso 1.36 x Hb x (Sa02-SvO2)

Este principio se usa de manera habitual en el laboratorio de hemodinamica.
Es esencial en el caso de shunts con grados de mezcla variable y distinto
gasto cardiaco derecho (gasto pulmonar o Qp) e izquierdo (gasto sistémico
0 Qs), en los que hay que tomar decisiones médico-quirurgicas.

Con estas mediciones podemos calcular varios parametros de interés:
(figuras 3y 4).
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Gradientes de presion: la diferencia de presion entre dos cavidades
permite detectar estenosis y cuantificar el grado de la misma.

Qp/Qs (grado de mezcla y ratio de flujo pulmonar/sistémico)

Resistencias pulmonares y sistémicas: por la férmula de Ohm se
pueden calcular resistencias conociendo el gradiente de presién y flujo
(R = AP/Q). La RVP (resistencia vascular pulmonar) es un parametro
diagndstico y prondstico esencial en todas las cardiopatias.

/4
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FiGURA 3. GRADIENTE EN RETIRADA (CAIDA DE PRESION) EN UNA COARTACION DE AORTA.

CP Cnd. 1: Basal
— W.0% HR: 120
) ﬁ L’/ Cnd. 1:
\_ S :
' AD/VCS
Grad.:
Pres.diff: 3
Area: 0
CO-Fick.
Cl-Fick
Pradict.02: 109.1
HB: 10.2
Pul Flow: 3.2
P.F. Ix: 56
Sys.Flow: 4.9
S.F. Ix.: a7
QP/QS: 64
R-L Flow: 22
R-L Fl.Rat.: 45
Besistance
PAR: 1.270
SVR 8.920
TPR 2.380
TSR 11.22
TPR/TSA: 0.21
PAR/SVR: 0.14
PAR Ix: 720
SVA Ix 5.080
TPR Ix: 1.350
TSA Ix: 6.369

Defined Anomalies

Atrial Septal defect - Ostium Secundum
Double Qutlet Right Ventricle
Pulmonary Valve Atresia

Surgical Repairs

FIGURA 4. REPRESENTACION ESQUEMATICA DE LAS MEDICIONES DE PRESION Y GASOMETRIAS, ASI COMO LOS CALCULOS
DERIVADOS EN UNA CARDIOPATIA CONGENITA COMPLEJA CON MEZCLA.
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Por otro lado, el cateterismo permite la inyeccién selectiva de contraste
para obtener angiografias en multiples proyecciones y asi delimitar las
distintas estructuras y lesiones (figura 5) (CIVs, estenosis de grandes vasos,
colaterales, coronarias...). Las salas mas modernas permiten, mediante
la realizacion de angiografias rotacionales, obtener reconstrucciones
tridimensionales (figura 6) que ayudan a una mejor comprension de las
distintas lesiones y su relacién con estructuras adyacentes, asi como
ayudar a la navegacion e intervencionismo.

FicURA 5: COARTACION DE AORTA

En conclusion, el cateterismo se suele reservar para diagnéstico de:

- Hipertension pulmonar/valoracién de RVP prequirurgica (PAPm > 20
mmHg o RVP>2 UWi) o previo a valoracién de trasplante cardiaco.

- Gravedad de cortocircuitos intra o extracardiacos.

- Alteraciones de la funcion diastélica ventricular (miocardiopatia
restrictiva...).

- Estenosis complejas (obstrucciones de conductos, obstrucciones en
serie, estenosis de venas pulmonares...)

- Situaciones complejas (anatomia univentricular, presencia de colaterales,
fallo de destete de ECMO...).

Tratamiento

El intervencionismo percutaneo ha sido uno de los grandes avances de
la cardiologia pediatrica y del cateterismo cardiaco en particular. De manera
general, el cateterismo permite de manera menos invasiva que la cirugia:

Cierre de shunts:
El intervencionismo percutaneo es el tratamiento de eleccion para el
cierre de las comunicaciones interauriculares tipo ostium secundum (CIA),
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del ductus arterioso persistente (DAP), asi como para oclusion de multiples
anomalias vasculares (fistulas arteriovenosas, colaterales venosas, fistulas
coronarias...). Aunque no es el tratamiento de eleccion de la mayor parte
de comunicaciones interventriculares (CIV), si puede ser la primera opcién
en determinados defectos, sobre todo mas alla del periodo de la lactancia.

Dilatacion de estenosis:

Valvuloplastia: es el tratamiento de eleccién de la estenosis valvular
pulmonar. La valvuloplastia adértica percutanea es el tratamiento preferido
en la mayor parte de centros, aunque no existe un total consenso.

Angioplastia con balén o stent: se prefiere en multiples patologias como
la estenosis de ramas o la coartacion de aorta (CoA) en nifios mayores, en
la que el implante de stent es el tratamiento de eleccion. Ademas es una
terapia frecuente en el manejo de estenosis residuales postquirurgicas.

Apertura / Mantenimiento de shunts:

Atrioseptostomia con catéter balén (Rashkind): fue el primer procedimiento
intervencionista. Hoy sigue siendo de eleccion en la D-TGA con septo
integro en neonatos desaturados. También puede considerarse como
técnica paliativa en situaciones de sobrecarga derecha o izquierda cronica
(mediante implante de stent o dispositivo regulador de flujo).

Stent ductal: se ha convertido en un procedimiento clave frente a la
fistula quirdrgica en el neonato por su menor invasividad y complicaciones.

Implante de valvulas:

Son los procedimientos mas innovadores en el campo de las cardiopatias
congénitas. En la actualidad s6lo existen prétesis aprobadas para la posicion
pulmonar, pero se han realizado también implantes valvulares en posicion
tricuspide, aortica y mitral.

COMPLICACIONES

Los cateterismos son procedimientos invasivos que implican riesgos, pero
la incidencia de complicaciones suele ser muy baja. Se pueden dividir en:

Complicaciones locales (zona de puncién):

-Hematoma y sangrado (aumenta a mayor French usado)

- Pseudoaneurisma y fistula arteriovenosa (por lo que se debe auscultar
siempre la zona postpuncion)

- Espasmo y trombosis arterial (urgencia) y venosa (cronica, que limita
el acceso venoso a largo plazo)
Complicaciones sistémicas:

- Perforacion cardiaca (con riesgo de taponamiento)

- Dano vascular (diseccién, sangrado...) y valvular (insuficiencia aguda)

-Embolismo (aéreo, tromboembolismo, dispositivos...) con secuelas
multiorganicas
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- Arritmias benignas (extrasistoles, TSV...) o malignas (TV y FV)
- Parada cardiorrespiratoria y muerte

MANEJO PERICATETERISMO

El manejo previo precisa una optimizacion de cara a obtener una situacién
hemodinamica estable con euvolemia, ya sea mediante diuréticos o con
sueroterapia si precisa ayuno prolongado. En caso de cuadros respiratorios
intercurrentes suele ser prudente esperar a la resolucién del mismo, tanto por
riesgo anestésico, como por los posibles errores en mediciones 0 asunciones
gasomeétricas. No es necesario suspender medicacion antiagregante previo
a cateterismos, pero la anticoagulacién se suele retirar la mafiana anterior.

Tras el cateterismo se suele mantener vigilancia hospitalaria durante 24h
con reposo, analgesia y un vendaje compresivo. En ocasiones precisan
pruebas de imagen para comprobar el resultado. Una vez descartadas
complicaciones locales, pueden irse de alta y hacer vida normal tras reposo
relativo 1-2 semanas.
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CONCEPTOS BASICOS DEL
POSTOPERATORIO CARDIACO

Dimpna Albert Brotons, Roger Esmel Vilomara

Los problemas intraoperatorios que ocurren durante la circulacion
extracorpérea (CEC) y los que se desarrollan posteriormente durante
el ingreso en la unidad de cuidados intensivos requieren una atencién
integral y multidisciplinar, siendo esencial el conocimiento anatémico de
la lesién cardiaca y sus efectos fisiopatoldgicos, asi como el estado y
complicaciones preoperatorias. En este capitulo se analizan las bases de
la cirugia cardiaca y del manejo del postoperatorio cardiaco, de manera
estructurada por aparatos, y sus principales complicaciones.

1. CIRUGIA CARDIACA

Las cirugias cardiacas se dividen en cirugias cerradas (sin necesidad
de CEC, habitualmente por toracotomia lateral) y abiertas (con CEC). La
CEC consiste en establecer una conexién entre los vasos principales del
paciente y una maquina que recibe la sangre que llegaria al corazén, la
oxigena y la impulsa con presion al territorio arterial. Esto permite que,
al parar la funcién cardiaca y estar exanglies las camaras cardiacas, el
cirujano pueda corregir los defectos aun manteniéndose el flujo sanguineo
a los tejidos. Durante la cirugia se utiliza hipotermia para disminuir la
demanda de oxigeno de los tejidos y cardioplejia, una solucién rica en
potasio que se administra de la raiz aértica hacia las coronarias para
provocar parada cardiaca.

Los diferentes tipos de circulacién dentro de la CEC son:

-Con corazén latiendo: el corazén bombea, pero menos que en
normalmente. Se usa en la cirugia sobre los grandes vasos o integrada
en las grandes cirugias antes y después de clampar aorta.

- Con parada cardiaca: se administra cardioplejia y se clampa la aorta.
El corazén y los pulmones quedan exangles y sin actividad, algo de
sangre pasa siempre a través de vasos provenientes de ramas de la aorta.

- Con parada total: con parada incluso de la CEC. Se usa para cirugias
del retorno de las venas pulmonares. Todos los érganos quedan sin
recibir oxigeno y en tiempos de parada largos se pueden generar lesiones
miocardicas que complican el curso postoperatorio.

Tipos de cirugia cardiaca en cardiopatias congénitas:

Si el paciente tiene dos ventriculos de tamafio similar y con buena
funcion, y un vaso de tamafio adecuado, con unas ramas pulmonares de
tamafno adecuado, se realiza una cirugia correctora o biventricular (se
intentara que el corazén sea lo mas parecido al corazén normal). El vaso
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quedara como aorta y se colocara un conducto (de diferentes materiales
bioldgicos, autélogos o sintéticos) en posicion pulmonar.

Si el paciente so6lo tiene un ventriculo, ya sea anatomico o funcional
(atresia mitral o tricuspidea), solo se podra hacer cirugia univentricular
(o cirugia tipo Fontan). Incluye varios estadios y al final las venas cavas
quedan conectadas directamente a las arterias pulmonares, quedando
un sélo ventriculo, con circulacién en serie.

2. MANEJO HEMODINAMICO

El postoperatorio inmediato de cirugia cardiaca se caracteriza por un
patrén de lesion y recuperacion miocardica, asociando las primeras horas
mayor inestabilidad hemodinamica, relacionada con la situacién basal y la
reserva funcional del paciente, pero también con los eventos intraoperatorios
(duracién de CEC y clampaje aortico, hemodilucion, proteccién miocardica,
hemostasia y sangrado periquirirgico).

La monitorizacién hemodinamica realizada a partir de signos vitales y del
ritmo de diuresis permite, junto a los valores de saturacion venosa mixta y
lactato y la informacion ecocardiografica, monitorizar el gasto cardiaco. La
disfuncion circulatoria grave que conlleva hipoperfusién tisular y un aporte
insuficiente de oxigeno se llama shock. En la tabla 1 se esquematizan los
tipos de shock y sus caracteristicas hemodinamicas basicas.

Tipo de Causas PVC | GC RVS | SvO2 | PCP
shock
Cardiogénico | Miocarditis, miocardiopatia, 1 | 1 l 1

sindrome de bajo gasto,
taquimiocardiopatia, acidosis
grave, trastornos electroliti-

cos N/ 1
Predominio fallo izquierdo | | N/
Predominio fallo derecho
Séptico/ Sepsis, anafilaxia N/l[1/N l T/N [N
distributivo Il Il
Hipovolémi- | Deshidratacion, hemorragia, || 1 1 l N
co sindrome de fuga capilar
Obstructivo | Taponamiento cardiaco, 1 l 0 l 1

neumotdrax a tension, trom-
boembolismo pulmonar

TasLA 1: ESQUEMA DE MONITORIZACION HEMODINAMICA BASICA EN EL PACIENTE POSTOPERADO CARDIACO
PVC (PresiON VENOSA CENTRAL), GC (GASTO CARDIACO), RVS (RESISTENCIAS VASCULARES SISTEMICAS), SvO2
(SATURACION VENOSA CENTRAL), PCP (PRESION DE ENCLAVAMIENTO PULMONAR).
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Entre las situaciones patoldgicas especificas del postoperatorio cardiaco
destacan:

2.1 Sindrome de respuesta inflamatoria sistémica (SIRS)

La CEC provoca una respuesta inflamatoria por activaciéon de células
inflamatorias y endoteliales, asi como de la fibrindlisis, del consumo
plaquetario y de factores de coagulacion. Esta situacion se puede expresar
mediante fiebre, coagulopatia por consumo, aumento del consumo de
oxigeno por activaciéon neuroendocrina al estrés y edemas por fuga capilar.
En algunas ocasiones puede asociar un sindrome vasopléjico, dando
lugar a shock distributivo y requerir tratamiento vasopresor.

2.2. Fallo ventricular izquierdo y sindrome de bajo gasto
cardiaco

La contractilidad miocardica se ve afectada en el postoperatorio
inmediato en mayor o menor grado segun la situacién previa, los eventos
isquémicos y complicaciones perioperatorios. Afectan directamente a la
contractilidad un mayor tiempo de CEC, la hipotermia y los trastornos
hidroelectroliticos y del equilibrio acido-base.

El sindrome de bajo gasto cardiaco es la situacién hemodinamica
en que el gasto es insuficiente para compensar la demanda metabdlica
tisular y su expresion clinica es variable, incluyendo la combinacion entre
la disfuncién ya existente, dafio miocardico por isquemia-reperfusion y
el aturdimiento miocardico transitorio.

El manejo de la disfuncion izquierda se basa en la administracion de
inotrépicos (aumentan contractilidad) (ver tabla 2) y, si las tensiones
lo permiten, de vasodilatadores (disminuyen postcarga). Siempre se
deben tratar las causas reversibles como neumo/hemotérax, taponamiento
cardiaco o arritmias. Los casos refractarios pueden requerir asistencia
mecanica circulatoria (ECMO).

Farmaco | Dosis habitual | Receptores | VD | VC | Ino. | Crono

SIMPATICOMIMETICOS

Dopamina 1 -5 mcg/kg/min | DA1, B1, a1 + +/- +- | +-
5-10 mcg/kg/min - + + +
10 - 20 mcg/kg/ - + ++ |+t
min

Dobutamina 5-20 mcg/kg/min | B1. B2 + - ++ [ ++

Adrenalina 0,05 - 1 mcg/kg/ B1, B2, a1 +H- [+ | |+
min
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Farmaco Dosis habitual Receptores VD (VC Ino. | Crono
Noradrenalina | 0,05 - 1 mcg/kg/ at, B1 - +++ |+ +
min
Isoprotenerol 0,05 - 1 mcg/kg/ B1, B2 ++ |- + +++
min
INHIBIDORES DE LA FOSFODIESTERASA I
Milrinona 0,25-1 mcg/kg/min | Inhibidor Fos- | ++ |- ++ [+

fodiesterasa 3

SENSIBILIZADORES DE CALCIO

Levosimendan |0,05 - 0,2 mcg/kg/ | Troponina C ++ |- ++ [+
min (sensibilizador
Ca++)

TaBLA 2: FARMACOS VASOACTIVOS E INOTROPICOS MAS FRECUENTEMENTE UTILIZADOS.
VD (vasopiLATACION), VC (VASOCONSTRICCION), INO. (iINoTROPISMO), CRONO. (CRONOTROPISMO)

2.3. Fallo ventricular derecho e hipertensién pulmonar

Las cardiopatias con mayor riesgo de hipertensién pulmonar
postoperatoria son: canal auriculoventricular completo, truncus arteriosus,
transposicién de grandes vasos con comunicacion interventricular y drenaje
venoso pulmonar andémalo total obstructivo. En algunas situaciones se
realiza un cateterismo previo a la cirugia para conocer las resistencias
pulmonares que pueden contraindicar la cirugia (cirugia de Fontan) o
anticipar la necesidad de vasodilatadores pulmonares en el postoperatorio.

El tratamiento del fallo derecho se basa en disminuir su postcarga con
vasodilatadores pulmonares. Se pueden administrar de forma sistémica o
local (nebulizada o inhalada) siendo los segundos mejor tolerados a nivel
de tension arterial sistémica y mejorando a la vez la relacion ventilacion/
perfusion. El gasto cardiaco ventricular derecho también se afecta por la
contractilidad del septo, que depende del ventriculo izquierdo, en estos
casos asociaremos farmacos inotrépicos.

Las crisis de hipertensidon pulmonar en el postoperatorio implican un
aumento subito de las resistencias vasculares pulmonares, dando lugar a un
fallo agudo derecho. El desplazamiento del tabique interventricular hacia la
izquierda en relacion al fallo y dilatacion derecha, implica una disminucioén
del volumen ventricular izquierdo e hipotension sistémica asociada que
conlleva acidosis metabdlica. La disminucion del flujo pulmonar implica
alteracion de la ventilacion/perfusion e hipoxia secundaria, que junto a
la acidosis metabdlica aumentan aun mas las presiones pulmonares.

El tratamiento de las crisis de hipertension pulmonar se basa en evitar
la acidosis, la hipercapnia y la hipoxia (que aumentan las resistencias
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pulmonares), administrar oxigeno (potente vasodilatador pulmonar), la
correcta sedoanalgesia y el soporte vasoactivo en caso de necesidad.
Algunos casos requeriran el uso de vasodilatadores pulmonares (entre
los que destaca el 6xido nitrico inhalado por ser el mas efectivo y mejor
tolerado) y en casos extremos asistencia mecanica (ECMO).

2.4 Arritmias postoperatorias

Son de las complicaciones inmediatas mas frecuentes (10-50%) y
aumentan la mortalidad significativamente. Las taquiarritmias se dividen
entre automaticas y por reentrada segun su mecanismo patolégico. Las
reentradas suelen responder a la cardioversion farmacoldgica o eléctrica y
las automaticas, que son las mas frecuentes en el postoperatorio inmediato,
son refractarias a la cardioversion.

Merece especial mencién la taquicardia ectdpica de la unién (JET) ya
que es la mas frecuente en el postoperatorio. Es una taquicardia automatica
originada en el nodo AV y es mas frecuente en CEC prolongadas y en
lactantes pequefios. Su tratamiento se basa en disminuir la frecuencia
cardiaca (mediante sedacién, hipotermia y disminucién de inotrépicos
catecolaminérgicos); también se suele utilizar el marcapasos temporal
para restablecer la sincronia AV.

La bradiarritmia mas frecuente es la disfuncion sinusal, tipicamente
tras cirugias que afecten la auricula derecha. Las situaciones de bloqueo
auriculoventricular completo, asociadas especialmente a cirugias del
septo interventricular y tracto de salida izquierdo, suelen tener caracter
transitorio y se manejan con marcapasos secuencial conectado a los
cables temporales que se colocan durante la cirugia, con indicacion de
marcapasos definitivo si no se observa evolutivamente recuperacion.

2.5. Sindrome postpericardiectomia

Derrame pericardico de etiologia autoinmune tras la lesién quirurgica.
De aparicion habitualmente 15 dias tras la cirugia, suele asociar fiebre y
elevacion de reactantes de fase aguda. Con tratamiento antiinflamatorio
suele tener una buena evolucion.

3. MANEJO RESPIRATORIO

Los pacientes pediatricos tienen especial riesgo de desarrollar
insuficiencia respiratoria después de una cirugia cardiaca dada su menor
reserva respiratoria en comparacion con los adultos, interviniendo los
siguientes factores:

- Capacidad funcional residual disminuida
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-Menor diametro traqueal subglético

-Menor reserva ventilatoria, con menor reserva contractil diafragmatica
y elevada complianza de pared toracica

-Demanda respiratoria aumentada con un mayor consumo de oxigeno
y mayor ventilacién por minuto.

La mecanica respiratoria puede verse alterada por diferentes mecanismos.
Dentro de las complicaciones parenquimatosas habituales, que se presentan
como disminucién de la complianza pulmonar con hipoxemia, destacan
las atelectasias y la neumonia asociada a ventilacién mecanica. La misma
afeccion puede darse por edema pulmonar cardiogénico o derivar de la
inflamacion que genera la CEC, que aumenta la permeabilidad vascular y el
liquido extravascular, dando lugar a edema alveolo-intersticial y alteracion
de la funcion del surfactante.

Las complicaciones pleurales (derrame pleural, quilotérax, neumotérax)
deben descartarse antes de la retirada de drenajes toracicos.

Posteriormente a la extubacion del paciente, puede haber un fracaso
debido a alguna de las causas anteriores, por excesiva sedacion o por
afectaciéon de via aérea superior. En este caso debemos tener presente
el riesgo de crup postextubacion o el edema subglético. También hay
que tener en cuenta el riesgo de lesién del nervio laringeo recurrente y
la paresia diafragmatica con la cirugia.

El fallo ventilatorio, que se presenta como hipercapnia, puede resultar de
una combinacion entre un aumento de la carga respiratoria (alteracion de la
complianza pulmonar y de pared toracica y aumento de resistencia en via
aérea), disminucién de la funcidon neuromuscular (paralisis diafragmatica,
atrofia muscular, malnutricidon) y aumento del consumo energético de la
musculatura respiratoria.

Finalmente, otra causa de alteracion del intercambio gaseoso seria en
si el bajo gasto cardiaco (GC) o una distribucién anormal del flujo arterial
pulmonar, que llevaran a un aumento del espacio muerto con desequilibrio
en la ratio ventilacion/perfusién (zonas ventiladas mal perfundidas),
causando hipercapnia e hipoxemia. Cada grupo de cardiopatias tendra
sus peculiaridades fisiopatoldgicas a tener en cuenta para el manejo
respiratorio.

4. SEDOANALGESIA, ABSTINENCIA Y DELIRIUM

La sedoanalgesia es una herramienta basica en la estabilizacién en
el postoperatorio cardiovascular, ademas de facilitar el acoplamiento a
la ventilacion mecanica y su papel en el control del dolor. También forma
parte de la estabilizacion hemodinamica: disminuye postcarga y frecuencia
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cardiaca, disminuye el consumo de oxigeno en las situaciones de bajo
gasto cardiaco y participa en el control de crisis de hipertension pulmonar
y arritmias.

En base a la cardiopatia de base y cirugia realizada (tiempo de CEC,
térax abierto o cerrado, hipertensién pulmonar), la situacién hemodinamica
y respiratoria, la estrategia de sedoanalgesia va a variar. La eleccién de
cada estrategia depende del centro, de su experiencia con los distintos
farmacos y de la asociacién de técnicas anestésicas como bloqueos
nerviosos, anestesia local o analgesia controlada por el paciente (PCA).
A la llegada a la unidad de intensivos se deberia decidir una estrategia
de sedoanalgesia y un plan de extubacién en base a estos factores.

4.1. Evaluacién de la sedacién y del dolor

Es importante revalorar regularmente el nivel de sedacion deseado
y obtenido para evitar complicaciones como el desacoplamiento del
respirador, crisis de hipertension pulmonar o fracaso en la extubacion.
Utilizaremos los siguientes parametros:

a) Parametros fisiolégicos y exploracion fisica: habiendo descartado
otras causas (efectos farmacoldgicos, complicaciones clinicas, etc.),
las constantes vitales como frecuencia cardiaca, respiratoria o tension
arterial y los signos clinicos como sudoracion, llanto inconsolable, estado
de alerta, expresion facial y postural corporal son el primer factor para
analizar en esta valoracion.

b) Escalas: proporcionan un valor numérico a la valoracién del dolor (ex.
escala EVA, FLACC, ESCID...) o del estado de sedacion (ex. COMFORT,
RASS, Ramsay, ESUM, ...). Estan validadas para un grupo especifico
de edad.

c) Tamaio de las pupilas y reflejo pupilar: se han utilizado
tradicionalmente para realizar una evaluacién rapida pero subjetiva. La
pupilometria digital esta emergiendo como una herramienta potencial
con mayor objetividad.

d) Neuromonitorizacion: es importante en los pacientes sometidos
a sedacién profunda y a bloqueantes musculares. Los sistemas mas
ampliamente utilizados son monitores de funcién cerebral no invasiva
basados en la actividad electroencefalografica y electromiografica a través
de electrodos colocados en la region frontal del paciente, estos procesan
la informacién y dan un resultado simplificado de facil interpretacion. El
ejemplo mas ampliamente utilizado es el monitor de indice biespectral
(BIS) que proporciona un numero entre 0-100 correspondiente al nivel
de sedacion.
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4.2. Sindrome de abstinencia

El uso prolongado de sedantes y analgésicos puede dar lugar a un
sindrome de abstinencia. Relacionado habitualmente con la disminucién
rapida o brusca del sedante, el sindrome de abstinencia se ha asociado
a peor pronéstico y mayor estancia hospitalaria, aparte de poder ser una
causa de fracaso en la extubacién.

Aunque puede asociarse a la mayoria de sedoanalgésicos, las
benzodiacepinas y los opiadceos (sobre todo fentanilo) son los mas
relacionados. Tienen mas riesgo de padecerlo los nifios menores de 6
anos y aquellos con retraso psicomotor. Existen 3 escalas validadas para
su monitorizacion segun edad: Withdrawal Assessment Tool 1 (WAT-1),
Sophia Observation withdrawal Symptoms scale (SOS) y Finnegan.

Aunque se han propuesto varias estrategias para su prevencion y
tratamiento, no existe consenso sobre el mejor método de prevencién
ni de tratamiento. Algunas estrategias serian el descenso progresivo de
dosis de sedantes, tratamiento sustitutivo via oral, sedacién secuencial
(pasar a farmacos de vida media corta 24-48h pre-extubacion), sedacion
dindmica (variar dosis durante el dia segun necesidad) o rotacion de
farmacos cada 4-5 dias.

4.3. Delirium

Es una de las principales complicaciones neurolégicas, con una
incidencia del 25 - 65% y se caracteriza por una alteracién aguda y
fluctuante de consciencia, atencién y percepcion. Se clasifica en hiperactivo
(desorientacion, agitacion y problemas conductuales), hipoactivo (apatia,
somnolencia e hiporreactividad) o mixto.

El diagndstico se basa en la evaluacion clinica y en escalas diagndsticas
como la CAPD (Cornell Assessment of Pediatric Delirium), pCAM-ICU
(Pediatric Confusion Assessment Method for the ICU) o SOS-PD (Sophia
Observation Withdrawal Symptoms-Paediatric Delirium). El tratamiento
consiste en medidas higiénicas como respetar el ritmo suefio-vigilia, evitar
la sobresedacién y las retenciones fisicas, movilizacion precoz, contacto
con los padres y el tratamiento médico, principalmente en antipsicoéticos.

5. MANEJO HIDROELECTROLITICO Y RENAL

El control del balance hidrico es un objetivo primordial para el manejo
del paciente postoperado cardiaco, con un objetivo de balance negativo ya
que la sobrecarga hidrica empeora el pronéstico y aumenta la mortalidad.
La restriccion hidrica no suele ser suficiente, por lo que es util el inicio
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precoz de diuréticos y, en casos seleccionados, técnicas de depuracion
extrarrenal.

Evitar los trastornos iénicos tiene una implicacion directa sobre el
funcionamiento cardiovascular, ya que pueden afectar la contractilidad
miocardica y tienen potencial arritmogénico. El equilibrio acido-base
colabora en mantener la contractilidad cardiaca y tension arterial, asi
como la respuesta inotropica a las catecolaminas.

Los pacientes con patologia cardiaca tienen un riesgo aumentado
de desarrollar dafio renal debido a la disminucion de la perfusion renal,
de causa multifactorial. Destacan el bajo gasto cardiaco que causa
vasoconstriccion renal mediante la regulacion neurohumoral, y la congestion
renal por retencion hidrosalina. La cirugia cardiaca implica un mayor riesgo
por inestabilidad hemodinamica, mecanismos de isquemia-reperfusion y
pérdida de pulsatilidad arterial durante la CEC.

El dafio renal, ademas, empeora el prondstico en los pacientes con
cardiopatia, por esto es importante durante el postoperatorio evitar
nefrotdxicos, mantener correcta tension arterial para garantizar la perfusion
renal y evitar la sobrecarga hidrica.

6. SOPORTE NUTRICIONAL

La incidencia de malnutricidén en el paciente afecto de una cardiopatia
congénita se encuentra alrededor del 40-80% y se relaciona con el tipo
de defecto cardiaco y la edad a la reparacidon quirurgica; ademas, la
evolucion ponderal prequirdrgica es un factor crucial para la evolucién
postquirurgica. Los factores causantes de malnutricion en el momento
de la cirugia cardiaca son:

- Ingesta calérica inadecuada: factor mas importante, consecuencia de
la fatiga con las tomas, saciedad precoz o vomitos, a veces secundarios a
insuficiencia cardiaca congestiva o compresion extrinseca del estdmago
debido a hepatomegalia o ascitis.

- Gasto energético y tasa metabdélica aumentados (hipermetabolismo):
por su cardiopatia de base (insuficiencia cardiaca congestiva, hipertensién
pulmonar, ...), que condiciona un mayor trabajo miocardico y del musculo
respiratorio por taquipnea mantenida, junto con mayor tono simpatico.
También condiciona al hipermetabolismo la propia composicién corporal,
ya que estos pacientes suelen tener un elevado porcentaje de masa magra
respecto a la grasa debido a un mayor consumo de energia cronico.

-Malabsorcion intestinal, sobretodo por congestién venosa.
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- Efecto de la hipoxia crénica sobre el metabolismo celular. También
sobre el aparato digestivo, donde un menor aporte de oxigeno para
un consumo esplacnico mantenido puede conllevar complicaciones
gastrointestinales.

- Patologias asociadas, factores genéticos, etc.

Es importante realizar una evaluaciéon nutricional preoperatoria,
monitorizando caracteristicas antropométricas (peso actual y pérdida
de peso los meses anteriores, altura y perimetro braquial), exploracién
fisica y parametros analiticos nutricionales para determinar la presencia
o no de desnutriciéon. Cuando el paciente se encuentra desnutrido, se
recomienda iniciar apoyo nutricional especializado.

A nivel postquirargico, el apoyo nutricional se basara en determinar
las necesidades energéticas segun antropometria y situacion clinica
(actividad, cirugia, infeccion, quemados...) y necesidades de liquidos,
determinadas por la situacion y el balance hidrico deseado, evitando
la sobrecarga hidrica, que puede empeorar el prondstico. Segun esta
valoracion y la tolerancia enteral, se indicara la formula enteral especifica
y la via de administracion mas adecuada (oral, sonda, gastrostomia, ...).
Si no se consigue tolerancia enteral o la situacién clinica no permite su
inicio, se debera mantener el aporte nutricional de forma parenteral.

7. MANEJO DE INFECCIONES POSTOPERATORIAS

La incidencia de infecciones tras la cirugia cardiaca varia del 0.5-10%
segun las series analizadas, siendo mayor en pacientes trasplantados y en
presencia de asistencia mecanica ventricular. Incluye todo el espectro desde
infeccién de herida quirudrgica, mediastinitis, osteomielitis y endocarditis.
La cirugia cardiaca en si supone un aumento de riesgo de endocarditis
y mediastinitis, junto con el riesgo afiadido que implican otros factores
asociados: vias centrales, nutricion parenteral, hospitalizacion, ventilacion
mecanica prolongada, ...

Es importante aplicar medidas para minimizarlas, como la asepsia
en quiréfano y en los procedimientos, la retirada precoz de dispositivos
como drenajes toracicos, cables de marcapasos y vias centrales, y la
profilaxis antibiética perioperatoria.

7.1. Profilaxis antibidtica perioperatoria

Consiste en la administracion de antibiéticos profilacticos durante una
cirugia con el objetivo de evitar infecciones postoperatorias en el sitio
quirargico.
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Aunque cada hospital tendria que analizar localmente sus modelos de
resistencia de microorganismos para establecer la terapia mas adecuada,
para una cirugia cardiovascular con esternotomia media con o sin colocacion
de material protésico, es razonable la eleccion de una cefalosporina de
primera generacion (cefazolina) para cubrir Gram positivos de la piel.
En caso de alergia a penicilina o cefalosporinas, la vancomicina es el
antibidtico de eleccion; es razonable afiadir aztreonam o gentamicina
para dar cobertura a bacterias Gram negativas.

Para su correcta aplicacion, se debe administrar una dosis antes de
la incisién, que puede ser unica o repetirse durante la cirugia segun
su duracion. La duracién maxima no deberia superar 24 horas, ya que
prolongarla mas de 48 horas ha demostrado aumentar el riesgo de
infecciones.

En casos de térax abierto postquirurgico, la opcion inicial seria afiadir a
la cefazolina, aztreonam o gentamicina. La profilaxis perioperatoria en el
paciente con asistencia mecanica ventricular de tipo ECMO es objeto de
debate y dependera de la prevalencia de los patégenos en cada hospital
y de su sensibilidad.

8. MANEJO HEMATOLOGICO Y COAGULACION

El sangrado postquirurgico es una complicacién frecuente (5-10%),
especialmente relacionada con la complejidad de la intervencion
(CEC prolongada, anastomosis complejas, hipotermia, multiples
reintervenciones...). La CEC provoca un estado procoagulante que favorece
una situacién prohemorragica por consumo de factores de coagulaciony
plaquetas, agravada por la hemodilucién y la fibrinélisis. También implican
un mayor riesgo de sangrado: trombocitopenia, hiperviscosidad, policitemia
y edad por debajo de los 6 meses, por déficit parcial de factores de
coagulacioén.

Se puede categorizar habitualmente entre quirdrgico (vaso o anastomosis
sangrante no reconocida, no asociado a plaquetopenia ni coagulopatia)
0 no quirurgico (por coagulopatia). Obtener una hemostasia adecuada
es un objetivo primario en el postoperatorio y se monitorizara a través
del débito de los drenajes toracicos y de los resultados analiticos de
hemograma, coagulacion y de la oxigenacién tisular.
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