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Presentacion

Presentacion

a Sociedad Espafola de Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias

Congénitas (SECPCC) consciente de su papel en la asistencia integral al
nifo con cardiopatia, estima fundamental ofrecer una buena informacién
tanto a los padres, como a toda persona que cuida al nifio, lo cual redun-
dard en proporcionarle los mejores cuidados. Para ello, mediante un
grupo de expertos, ha elaborado este “Manual para Padres” pretendiendo
ofrecer una informacion sencilla, eficaz, clara y concisa sobre los distintos
problemas y soluciones dentro del campo de las cardiopatias congénitas.

Las cardiopatias congénitas las definimos como un defecto en la estruc-
tura del corazéon que esta presente en el momento del nacimiento. Cada
afo nacen en Espafia alrededor de 4.000 niflos afectados de cardiopatia,
de los cuales aproximadamente el 50% van a necesitar durante el primer
afo de vida una intervencion quirdrgica o procedimiento de cateterismo
terapéutico para su supervivencia.

Actualmente, gracias a los avances en cardiologia y cirugia cardiaca, el
80-85% de los nifios afectados de cardiopatia llegaran a la vida adulta.
Unos lo van a hacer totalmente curados, otros presentaran secuelas sin
mayor importancia y un tercer grupo, afectos de cardiopatias complejas,
necesitaran vigilancia estrecha y nuevas intervenciones para lo que son
fundamentales el desarrollo de las llamadas “Unidades de Cardiopatias
Congénitas del Adulto”.

Las cardiopatias congénitas presentan un problema poco conocido por
la sociedad en general y mucha gente se pregunta que jcomo es posible
gue un nifo tenga problemas cardiacos! Las cardiopatias, sin embargo,
constituyen la primera causa de muerte en el nifio por malformaciones
congénitas.



1 - Presentacion

Cuando diagnosticamos una cardiopatia en un bebé y lo comunicamos
a los padres, sienten un gran impacto emocional junto con una gran pre-
ocupacién por la vida y el porvenir de su hijo. En la mayoria de los casos
no se conoce la causa que origin6 la cardiopatia, por lo que no deben
reprocharse ni sentirse culpables de la malformacion de su hijo. El princi-
pal objetivo que nos proponemos con este libro es que les sirva de apoyo
y de ayuda en esta dificil situacion.

En este Manual recibiran informacién sobre las causas que producen las
cardiopatias, los diferentes tipos que existen, los sintomas que producen,
los medios y métodos de diagnéstico y los diferentes tratamientos médi-
cos y quirargicos. Igualmente se especifican los cuidados generales para
el nifio, tanto en el hospital como en casa, asi como otros datos de inte-
rés. Pensamos que en su conjunto ofrece una informacion detallada y cua-
lificada que sera muy Gtil a los lectores y que, en cada caso particular, que-
dard complementada por las informaciones orales del cardiélogo pediatra
encargado de la asistencia al paciente.

Por dltimo queremos agradecer a todos los autores su disponibilidad y
esfuerzo altruista para llevar esta obra a buen fin, asi como a “Abbott
Laboratories” y a D. Gonzalo Reverter, cuya ayuda ha sido fundamental
para poner en sus manos este libro.

Dr. José Santos de Soto
Presidente de la SECPCC.
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Abreviaturas
usadas en el
Manual

Ao= Aorta

AP= Arteria Pulmonar

AD= Auricula Derecha

Al= Auricula lIzquierda

Canal A-V= Canal auriculo-ventricular

CC= Cardiopatia Congénita

CIA= Comunicacién interauricular

CIV= Comunicacion interventricular

CoA= Coartacién de Aorta

CO2= Diéxido de carbono

DA= Ductus arterioso

DAP= Ductus arterioso persistente

DVPAP= Drenaje venoso pulmonar anémalo parcial
DVPAT= Drenaje venoso pulmonar anémalo total
FC= Frecuencia cardiaca

GC= Gasto cardiaco

IAA= Interrupcion del arco aértico

ICC= Insuficiencia cardiaca congestiva

ICD= Insuficiencia cardiaca derecha

ICI= Insuficiencia cardiaca izquierda

02= Oxigeno

TA= Tensién arterial

UCI= Unidad de cuidados intensivos
UCIP=Unidad de cuidados intensivos pediatrica
VCS= Vena cava superior

VCl= Vena cava inferior

VD= Ventriculo Derecho

VDDS= Ventriculo derecho de doble salida

VI= Ventriculo lzquierdo
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1 - Introduccion

Yo tengo “cardiopatitis”, Jy tu?

odos los padres de niflos cardiépatas que conozco padecemos o

hemos padecido en algin momento de nuestras vidas un caso mas
0 menos grave de “cardiopatitis” aguda. La “cardiopatitis” no es una
enfermedad congénita, sino adquirida, y la adquirimos en el instante
mismo en el que se nos comunica el diagnéstico de la cardiopatia con-
génita de nuestro hijo.

La “cardiopatitis” no es una enfermedad definida ni contemplada en
los manuales médicos, y sin embargo puede llegar a tener efectos
devastadores no solamente en aquel que la padece, sino también en
todos los que le rodean, dado que es una enfermedad altamente con-
tagiosa. Al no estar reconocida como enfermedad, el que padece “car-
diopatitis” no sabe que la tiene, ni sabe cdémo enfrentarse a ella, ni se
atreve siquiera a hablar de sus sintomas. Y sin embargo, tiene unos
sintomas muy claros, y estos sintomas son: la angustia, la sensacién
de impotencia, el sentimiento de culpa, el dolor, la depresién.

En definitiva, el elemento mas destacable de la “cardiopatitis” es el
miedo. Un miedo atroz al futuro. Un futuro incierto en el que se vis-
lumbran nubarrones que van desde el gris palido de la incertidumbre
hasta el negro cerrado de la muerte. La “cardiopatitis” se carateriza por
un intenso deseo de paralizar el tiempo, de rebobinar la pelicula y res-
cribir el guién. Se trata en dltimo término de la huida, del alejamiento
de una realidad que somos incapaces de afrontar. Esta huida no tiene
por que ser necesariamente hacia atras, también puede ser una huida
hacia delante. En estos casos, se tiende a negar la enfermedad, creyen-
do que en cualquier momento nos vamos a despertar para descubrir
que se trata tan s6lo de una pesadilla, o se espera que de pronto se
produzca el milagro de que alguien nos comunique que se ha descu-
bierto la cura indolora, total y definitiva para la cardiopatia de nuestro
hijo.
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Sin embargo, la cardiopatia de nuestro hijo es una realidad incues-
tionable al igual que también lo es nuestra “cardiopatitis”. Y también
al igual que la cardiopatia, la “cardiopatitis” de no ser tratada a tiem-
po y debidamente puede llegar a dejar secuelas no sélo en el enfermo,
sino en todo el entorno familia, ya que es tremendamente contagiosa.
Pero... jla “cardiopatitis” tiene cura? Si, afortunadamente.

Para poder curarnos lo primero que debemos hacer es ACEPTAR lo
antes posible la situacion en la que nos encontramos. Aceptacion que
no es sindbnimo de resignacion, porque la aceptacion implica una acti-
tud activa. Aceptamos para transformar, para mejorar.

Debemos por tanto aceptar tres realidades. La primera, que nuestro
hijo tiene un problema: la cardiopatia; la segunda que nosotros tene-
mos un problema: la “cardiopatitis”; y la tercera, que tanto él como
nosotros, vamos a necesitar ayuda.

La cardiopatia, por tanto, es el problema de nuestro hijo, pero no el
nuestro. Es él el que va a tener que superar el problema y aprender a
vivir con él. Nuestro problema no es vivir con una cardiopatia congé-
nita, sino superar el miedo que nos produce su cardiopatia para poder
asi ayudarle a él a vivir con ella. Superemos nosotros nuestros miedos
para que ellos puedan crecer sin miedo.

Nuestro hijo no es un problema. Nuestro hijo tiene un problema. De
nuestra aceptacion e interiorizacion de esta realidad dependera el
futuro de nuestros hijos.

Para poder aceptar plenamente que nuestro hijo tiene una cardiopa-
tia, primero debemos renunciar a la idea o imagen de nifio perfecto
que nos habiamos creado durante los nueve meses de embarazo.
Hemos de pasar por una etapa de duelo por la pérdida de ese hijo
ideal que habiamos estado esperando. Nuestro hijo ya no sera nunca
como lo habiamos imaginado, pero es él mismo, y esto nos abre a
todos, tanto a nosotros como a él, un sin fin de posibilidades. Los
ninos cardidépatas son nifios que tienen derecho a ser queridos como
son, dado que si nosotros no los aceptamos y queremos como son,

20



1 - Introduccion

nunca lograremos que ellos se acepten y se quieran a si mismos.

Debemos potenciar su autoestima. Hay que impedir que puedan lle-
gar a considerarse un problema para la familia con el consiguiente
trauma que esto puede causarles. Tampoco debemos infravalorarlos.
Su experiencia vital, la lucha por superar su problema, sera un estimu-
lo permanente en sus vidas que les permitira potenciar muchas capa-
cidades que los haran destacar haciendo que nos sintamos enorme-
mente orgullosos.

Por otra parte, el aceptar que nosotros sufrimos de “cardiopatitis”
implica la aceptacion de nuestras propias limitaciones. Debemos evi-
tar caer en la idea de ser unos super-padres y eliminar asi tres peli-
gros. El primero, el peligro de no permitirnos flaquear. Los sentimien-
tos de dolor, de duda, de temor, no nos hacen peores padres, ni mas
débiles, ni mas incapaces. Nos hacen mas humanos, y si los asumimos
nos llevaran a ser mas tolerantes, mas comprensivos, mas pacientes.
Cualidades todas ellas que nuestros hijos, nuestra familia y nosotros
mismos, vamos a necesitar en grandes dosis. El segundo peligro es el
pensar que nada ni nadie puede cuidar de nuestros hijos como noso-
tros lo hacemos. El tercero, creer que si dejamos que otros nos reem-
placen en el cuidado de nuestros hijos estamos fallandoles, o incum-
pliendo nuestro deber de buenos padres. Conviene aceptar que a
veces las situaciones nos desbordan y pueden con nosotros. En esos
momentos debemos buscar ayuda en funciéon de las necesidades par-
ticulares de cada familia. Ayuda de profesionales que nos indiquen
cdmo enfrentarnos psicolégicamente a la nueva situacién, ayuda de
familiares o amigos evitando el aislamiento, ayuda econdmica para
afrontar las nuevas necesidades. Los miembros de la familia deben
hacer una autoevaluacion conjunta para determinar cuales son en cada
caso las necesidades de cada miembro de la familia. Los padres debe-
mos cuidarnos, para poder después cuidar bien de nuestro hijo.
Hemos de aceptar que tan importantes como son nuestros hijos para
nosotros, lo somos nosotros para ellos, y que si nosotros no nos
encontramos bien, ellos tampoco lo estaran.
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Pero para poder aceptar las tres realidades anteriormente expuestas
debemos estar debidamente informados. La informacién sobre todo lo
concerniente a la cardiopatia de nuestro hijo va a ser el pilar funda-
mental sobre el que se sustente nuestra capacidad de ayudarle. Es un
deber de los padres la busqueda de informacion. No sélo en temas
médicos, también en los aspectos relativos al entorno social, a cémo
se va a desarrollar en su entorno familiar, en el escolar, con sus ami-
gos. Ademas, los padres debemos informarnos porque vamos a con-
vertirnos en los transmisores de esta informaciéon tanto hacia el resto
del entorno social: profesores, familiares, amigos, etc., como hacia
nuestro propio hijo segun vaya creciendo y necesitando respuestas. Es
por esto que los padres debemos también aprender a transmitir la
informacion. Tenemos que aprender para ensefarles. Y nuestro proce-
so de aprendizaje no debe limitarse a los primeros meses o afnos de
vida. Al igual que todo el resto de los profesionales que se encargaran
de nuestro hijo a lo largo de su vida, nosotros deberemos implicarnos
en un proceso de formacién continua.

Debemos tratar a nuestro hijo como un ser integro, evitando que el
tema del corazon, que tiene muchas connotaciones a nivel cultural y
simbolico se convierta en el centro de nuestra existencia. Debemos
evitar centrarnos excesivamente en su problema de corazén y que el
nino se convierta en un enorme corazén con piernas. Un corazoén
andante. Tenemos que tener en cuenta que hay muchos otros aspec-
tos que no debemos descuidar, aspectos fisicos, sociolégicos, psicolo-
gicos.

El nifio cardiopata crecerda en el mismo entorno que cualquier otro
nifo: la familia, el colegio, etc... La interaccién entre nuestro hijo y
este entorno dependera en gran parte de nosotros, de cémo los edu-
quemos, y de nuestro comportamiento hacia ellos y hacia los que nos
rodean. Debemos tratar a nuestros hijos con la mayor normalidad
posible para conseguir que ellos sean los primeros en sentirse “norma-
les” a pesar de “ser diferentes”. Para poder normalizar plenamente la
vida de nuestros hijos, nosotros, los padres tenemos que ser los pri-
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1 - Introduccion

meros en comprender y aceptar que “ser diferente” es precisamente lo
“normal”.

Tendremos que aceptar las limitaciones de nuestro hijo. Pero, una
vez mas, debemos estar bien informados de cuales son las limitacio-
nes reales, tanto para evitar las situaciones de riesgo como para no
poner mas trabas de las necesarias a su desarrollo. Hay casos verda-
deramente severos, pero muchos otros no tienen unas limitaciones
excesivas. Lo recomendable es evitar los extremos. Ni minimizar el
problema, negandolo o ignorandolo, ni maximizarlo, convirtiéndolo en
una tragedia continua. En cualquier caso debemos partir de la base de
que a lo largo de la vida de nuestro hijo pasaremos por diversas eta-
pas. En ocasiones, normalmente coincidiendo con los momentos en los
gue nuestro hijo se encuentre estable, tenderemos a olvidarnos de su
cardiopatia, mientras que segln se vaya acercando la fecha de una
nueva revision o intervencion, la tension subira y podremos volver a
recaer en periodos de “cardiopatitis” aguda. Es lo que se ha venido
denominando el efecto “montafia rusa”. Sin embargo, no debemos
dejar que esta dinamica nos controle, debemos ser nosotros los que
nos anticipemos a ella, y busquemos las ayudas necesarias para supe-
rarla.

S6lo si somos nosotros los que tomamos las riendas de nuestra vida,
podremos evitar que el miedo nos domine y evitaremos caer en uno de
los principales riesgos a los que se enfrentan los padres de nifios car-
diopatas: la SOBREPROTECCION. Tenemos que evitar la tentacion de
crear a nuestros hijos una burbuja, un entorno seguro pero aislado
que les proteja del riesgo de vivir. Debemos buscar la seguridad, pero
dentro de la normalidad. Como a cualquier nifio, tenemos que esfor-
zarnos por darle alas, pero alas bien construidas, adaptadas a cada
nifo, para que su vuelo sea el suyo. Se trata de promover su autosufi-
ciencia en la medida de sus posibilidades reales. No debemos infrava-
lorar a nuestros hijos, ni marginarlos, haciendo de ellos discapacita-
dos sociales.

Los padres y madres de nifios cardidépatas primero necesitamos
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1 - Introduccion

creer, y después necesitamos crear. Debemos creer que nuestros hijos
tienen la capacidad y el derecho de vivir una vida plena, y después
debemos crear las condiciones que posibiliten que esa vida se mate-
rialice. Es la permanente busqueda del dificil equilibrio que esto impli-
ca la que hara de sus vidas y de las nuestras un reto apasionante.
iMucha suerte!
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Nacer con un corazon enfermo

| nacimiento de un nifio es generalmente, un acontecimiento feliz para

los padres y todo su entorno familiar y social. Son muchas las esperan-
zas de los padres, pues durante todo el embarazo, todos ellos desean e
idealizan un bebe sano y sin problemas.

Pero llega el momento del nacimiento y horas o dias después comien-
zan a aparecer los sintomas de que “algo no va bien con el corazén del
bebé”.Cuando los padres reciben la noticia de que el nifio tiene una car-
diopatia congénita, las esperanzas se rompen bruscamente, y ese acon-
tecimiento largamente esperado, se transforma en una experiencia dolo-
rosa. A veces esta situacion se vive durante el embarazo, pues con las téc-
nicas de ecografia de diagnostico prenatal, cada vez con mas frecuencia,
el diagnostico o al menos la sospecha, se tiene desde fases mas o menos
tempranas del embarazo.

Las reacciones de los padres ante esta nueva situacion desconcertante e
inesperada, pasa por varias fases, siendo la primera de choque, seguida
por la de negaciéon (no aceptar la realidad). Mas adelante aparecen las
fases de adaptacion y por fin la de reorganizacion.

Se acepta por los expertos en psicologia, que estas fases, que son
comunes en todos los padres de nifios con enfermedades crénicas, pue-
den variar en duracién y magnitud de unos casos a otros.

De todas formas, en este proceso vivido por los padres, destaca la sen-
sacion de pérdida, ansiedad, culpabilidad, miedo, fracaso, piedad para
con el nifio (;sobrevivira? jsera capaz de llevar una vida normal?) ...

Todas estas reacciones hacen sentir a los padres deprimidos, desespe-
rados y confundidos, por lo que es muy importante la blisqueda de ayuda
tanto por parte de su familia y entorno cercano, como ayuda especializa-
da. Todo esto contribuird a superar con éxito estas primeras etapas.

Es importante destacar la influencia positiva que tiene en estos casos la
ayuda que pueden dar otros padres de nifios con problemas similares, que
han pasado por estas mismas situaciones.
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El papel de las Asociaciones de padres de nifios con cardiopatias es fun-
damental. El conocer a otras personas que han pasado por el mismo pro-
blema, permite adquirir la experiencia de otros para poder afrontar ese
futuro aun desconocido, y abre una puerta a la esperanza.

Otro aspecto muy importante para aprender a convivir con estos proble-
mas es la informacion. La ayuda profesional a los padres, les permitira
saber cual es el diagndstico, qué implicaciones tiene, el proceso que se ha
de seguir en adelante y las opciones de tratamiento. Todo esto contribui-
ra a reducir la ansiedad y a aceptar la realidad.

Las cardiopatias congénitas son defectos en el corazon, por alteracio-
nes sufridas en su desarrollo. Afecta aproximadamente a 8 de cada 1000
recién nacidos. Se trata por tanto de un problema frecuente, que gracias
al desarrollo creciente de los métodos de diagnéstico y sobre todo del tra-
tamiento quirldrgico, tiene una solucién alentadora, ya que la superviven-
cia actualmente esta alrededor del 85 %, con unas expectativas de vida
dentro de la normalidad en la mayoria de los casos.

Segun el tipo, pueden ser simples o complejas y afectar a alguno o
varios de los componentes del corazon: cavidades, tabiques, valvulas o
arterias que llevan la sangre que éste bombea. Por tanto cada caso requie-
re un tratamiento diferente.

La mayoria de ellas son susceptibles de correccion quirurgica definiti-
va, con lo que el nifio podra llevar una vida normal. Unos precisaran esta
operaciéon pocos dias después de nacer y otros, meses o afios después. En
ocasiones seran varias las operaciones a lo largo de su vida.

En todos los casos requieren un seguimiento médico que ayudado con
diferentes técnicas de diagnostico (Ecografias, electrocardiogramas, cate-
terismos u otras pruebas de funcién cardiaca) permitira saber como va el
funcionamiento del corazén a lo largo del tiempo.

Es importante pues, conocer el problema, aprender a manejar el dia a
dia de estos ninos que nacieron con un corazén “diferente” y hacer par-
ticipe al propio nifio de su propia enfermedad, adaptando la informacion
a su edad sin alarmismos ni sobreproteccién, para evitarles en lo posible
el sentirse diferentes y permitiéndoles con el consejo profesional en cada
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caso, que lleven una vida lo mas normal posible en cuanto a juegos, diver-
siones, etc.

En el entorno escolar, es recomendable que los profesores tengan cono-
cimiento de la situacién del nifio, para poder ayudar a que se sienta como
uno mas entre sus companeros, evitando sobredimensionar el problema
si el nifio requiere ciertas limitaciones en cuanto a ejercicio o determina-
dos cuidados durante su estancia en la escuela.

Los nifios con cardiopatias congénitas son nifios que han nacido con un
corazén enfermo, pero que gracias al tratamiento, podran jugary disfru-
tar de la vida, educarse como los demas niflos y compartir todas las ilu-
siones para conseguir las metas que cada uno se proponga.

Avances en el
diagnostico y tratamiento

La apariciéon en los afios 80 de la Ecocardiografia 2D junto con la técni-
ca Doppler en sus modalidades pulsado y continuo, asi como la incor-
poracion mas tardia de la técnica de Doppler-color, origin6 una auténtica
revolucion en el estudio y diagnéstico de las cardiopatias congénitas (CC)

Por primera vez teniamos acceso mediante una técnica totalmente
incruenta como es la Ecocardiografia 2D-Doppler a imagenes anatémicas
bidimensionales en movimiento y en tiempo real. Ello nos ha permitido
desde entonces hacer un examen anatémico completo del corazén y gran-
des vasos (aorta, arteria pulmonar, venas cavas, venas pulmonares) y diag-
nosticar las anomalias cardiacas, desde la posicion cardiaca en el torax
(levocardia, mesocardia, dextrocardia), el situs visceroatrial (solitus, inver-
sus, indeterminado), la concordancia/discordancia entre los distintos seg-
mentos cardiacos (auriculo-ventricular y ventriculo-arterial), hasta los dre-
najes venosos sistémicos y pulmonares normales o anormales.

Junto a esto, podemos visualizar defectos a nivel de tabiques intracar-
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diacos (CIV, CIA, Canal A-V), valvulas (estenosis adrtica) o grandes vasos
(coartacién de aorta, ductus). Igualmente podemos obtener los parame-
tros de funcioén cardiaca y el diagnostico de las enfermedades del muscu-
lo cardiaco (miocarditis, miocardiopatias). Por ultimo la funcién Doppler
nos permite observar la direccion, sentido y velocidad del flujo sanguineo
y cuantificar los gradientes de presion a través de las valvulas, asi como
los cortocircuitos y las regurgitaciones valvulares.

Por todo lo anterior, el examen con Ecocardiografia 2D-Doppler ha des-
plazado al Cateterismo (técnica cruenta) para el diagnostico preciso de las
distintas cardiopatias. El cateterismo ha quedado reservado como método
diagnostico para: casos de cardiopatias muy complejas; casos en los que
necesitamos conocer con precision las presiones y resistencias vasculares
pulmonares; o para la visualizacion de vasos periféricos pulmonares o sis-
témicos.

Posteriormente se han ido incorporando nuevas técnicas ecocardiografi-
cas como la transesofagica y transvascular para su uso, sobre todo, en
quiréfano y cateterismo terapéutico (Ver pagina 85).

En la Gltima década contintian produciéndose importantes novedades en
el campo del diagnoéstico por la imagen, con el objetivo de lograr cada vez
diagnosticos mas exactos y menos agresivos, que constituyen una segun-
da revolucion dentro de los métodos diagndsticos. No referimos a la
Ecocardiografia tridimensional, la Resonancia Magnética y Tomografia
helicoidal computerizada.

La Ecocardiografia 3D en tiempo real no modifica el diagndstico estable-
cido con la Ecocardiografia 2D, pero las imagenes tridimensionales permi-
ten una descripcion mas precisa de la malformacion con vistas a un trata-
miento especifico.

La Resonancia Magnética tiene importantes ventajas para evaluar las CC
ya que no requiere radiacion ionizante, produce imagenes tridimensiona-
les en cualquier plano ortogonal, presentando un contraste natural entre
la sangre y las estructuras cardiovasculares y, asimismo, entre éstas y las
estructuras extracardiacas vecinas como traquea, bronquios, es6fago, etc.
De igual modo, permite la cuantificacion precisa de masas y voliumenes

28



1 - Introduccion

cardiacos. Hoy dia permite obtener imagenes en tiempo real. Auguramos
un futuro esplendoroso a esta técnica de imagen.

Otro avance importante es la aplicacion de la Telemedicina a la
Cardiologia Pediatrica, de tal forma que podemos diagnosticar a distancia
(por ecocardiografia) desde hospitales alejados sin experiencia en CC por
medio de videoconferencias.

La ecocardiografia fetal nos permite el diagndstico en el feto de las car-
diopatias estructurales y de los trastornos del ritmo. Asimismo, asistimos
hoy al tratamiento farmacolégico materno-fetal de la insuficiencia cardia-
ca y de las arritmias, junto al incipiente desarrollo de la cardiologia inter-
vencionista y cirugia cardiaca.

En los Gltimos 7 afios han acontecido avances dramaticos en el diagnos-
tico genético de las CC con grandes progresos en alteraciones cromoso-
micas y genéticas, gracias, en gran parte, a los adelantos técnicos produ-
cidos en la secuenciacion del genoma humano. Debido a que la mayoria
de CC se deben a defectos multigénicos, creemos que estd muy remoto en
este campo la disponibilidad de soluciones terapéuticas eficaces, aunque
si se ha prosperado en un mejor andlisis de las formas familiares y los
riesgos de recurrencias.

Dentro de los avances en el tratamiento de las CC podemos decir que
gracias al gran desarrollo experimentado por la cirugia cardiaca desde los
anos 40, hoy dia todas las cardiopatias congénitas tienen intervencion qui-
rurgica paliativa y/o correctora.

Los ultimos retos quirtrgicos fueron la publicacion por Norwood en
1.981 de la correccion quirdrgica en tres estadios del sindrome de hipo-
plasia de cavidades izquierdas y los transplantes cardiacos en nifos publi-
cados por Bailey en 1.985.

En la Gltima década, la cirugia cardiaca continia su magnifica progre-
sidn en su objetivo de alcanzar un tratamiento cada vez mas efectivo y con
menor morbi-mortalidad. En este sentido, se alinean el perfeccionamiento
de las técnicas ya existentes, asi como el desarrollo de la llamada “cirugia
minimamente invasiva” y la cirugia robodtica, que constituyen técnicas
menos agresivas.
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Pensamos que el futuro estara ligado al desarrollo de la cirugia roboética
combinada con el soporte de imagen de la ecocardiografia tridimensional.

La cardiologia intervencionista o cateterismo terapéutico comenzé en
1.966 cuando W.Rashkind publicé la realizacién de una atrioseptostomia
(rasgado del tabique interauricular) con un catéter-balén en nifios afectos
de transposicién de grandes vasos y demostré que una intervencion tera-
péutica se podia hacer en un Laboratorio de Cateterismo sin tener que
abrir el toérax.

A partir de los afios 80 se desarrolla el cateterismo terapéutico en las CC
mediante la aplicacion del catéter-balén a las estenosis (estrecheces) en
vasos (coartacion de aorta, ramas pulmonares, venas cavas, etc.) y en val-
vulas cardiacas (estenosis pulmonar, aértica, mitral). Igualmente se desa-
rrollan las técnicas de cierres vasculares con dispositivos (ductus, vasos
anoémalos, fistulas arteriovenosas, etc.) y de defectos en tabiques cardia-
Ccos como comunicacién interauricular e interventricular. Durante la dltima
década se van perfeccionando las técnicas y dispositivos antes comenta-
dos y surgen nuevos métodos de tratamiento a través de catéteres, como
la aplicacion de stent (dispositivo cilindrico) para estrecheces en vasos,
Laser, etc.

Actualmente el cateterismo terapéutico ha reemplazado a la cirugia con-
vencional en el tratamiento de algunos defectos cardiacos, se muestra
como alternativa en otros y, asimismo, presenta actuaciones conjuntas
con cirugia (procedimientos hibridos) en ciertas lesiones cardiacas com-
plejas.

Dentro del tratamiento farmacolégico de las CC, la aparicién en los anos
70 de la prostaglandina E-1 para abrir y/o evitar el cierre del ductus,
marco un avance espectacular en el manejo de las cardiopatias complejas
Ilamadas “ductus-dependientes”.

En la Ultima década se han presentado importantes novedades farmaco-
l6gicas que estan contribuyendo a un mejor tratamiento médico de las CC.
Asi, en el tema de la prevencién de infecciones, destaca la profilaxis con-
tra el virus VRS (causante de la mayoria de infecciones respiratorias gra-
ves en los nifos menores de 2 afios de vida) por medio de un anticuerpo
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monoclonal llamado palivizumab (synagis) que se administra en inyeccidn
mensual durante los meses de Octubre a Marzo y que estd demostrando
gran eficacia.

Dentro del tratamiento de la insuficiencia cardiaca destaca la aplicacion
de los vasodilatadores tipo IECA (antagonistas del enzima conversor de
angiotensina) como captopril y enalapril, betabloqueantes como el carve-
dilol y nuevos inotrépicos como el levosimendan.

Destacan asimismo, los nuevos farmacos eficaces para el tratamiento de
la hipertension pulmonar como el Oxido Nitrico, Prostaciclina, Sildenafilo
y Bosentan, que nos hacen ser mas optimistas en el pronéstico de esta
temida complicacién de las CC.

Por ultimo, respecto al transplante cardiaco pediatrico, los avances en la
ultima década han llevado a una reduccién considerable de la mortalidad
temprana y a una mejoria de la supervivencia a medio plazo con una
buena calidad de vida de los nifios transplantados.

Como resultado de los progresos expuestos, la supervivencia de los
nifos afectos de CC ha mejorado espectacularmente, de tal forma que
actualmente alcanzan la vida adulta el 80-85% de ellos, gozando la mayo-
ria de una buena calidad de vida.

Respecto al futuro, los progresos en biologia nuclear y genética permi-
tiran un mejor conocimiento de las causas de las CCy el desarrollo de nue-
vos farmacos para su tratamiento.

Los avances en técnica de imagen como la Ecocardiografia tridimensio-
nal y Resonancia magnética, permitirdn diagnosticos mas precisos y
menos agresivos.

Los progresos en cirugia iran dirigidos al desarrollo de técnicas menos
agresivas como la cirugia robética y seguir descendiendo el nimero de
secuelas en la vida adulta. Asimismo se intentara conseguir una proétesis
cardiaca (corazén artificial) mas perfeccionada. En cuanto al transplante
cardiaco el Ultimo objetivo, que puede ser una realidad clinica en la pré-
xima década, es inducir un “estado de tolerancia” para que el receptor
acepte el 6rgano transplantado indefinidamente sin necesidad de largos
tiempos de medicacion inmunosupresora.
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Respecto al cateterismo terapéutico, asistiremos a nuevas perfecciones
en técnicas y dispositivos, asi como al desarrollo de nuevos tratamiento
como la implantacion percutdnea con catéter de valvulas protésicas.

Abordaremos el futuro de los nifios afectados con CC con la prudencia
de saber que en muchas ocasiones se tratara de enfermedades croénicas
con secuelas, pero con el optimismo de que lograremos cada vez una
menor morbi-mortalidad y seguiremos avanzando para conseguir en
todos una excelente calidad de vida y su integracién total y plena en la
sociedad.

Desarrollo del corazon
durante el embarazo

| corazén se desarrolla de forma compleja pero muy rapida en las pri-

meras semanas del embarazo. El corazén se origina de unas células
angiogénicas y hacia la tercera semana postconcepcional ya existen unos
tubos cardiacos primitivos que bombean sangre. Esos tubos se fusionan,
se torsionan y hacia la octava semana ya estan tabicados con gran pareci-
do al corazén adulto y situados en el lado izquierdo del térax.
Posteriormente hacia la 14-162 semana los ventriculos se han remodelado
diferenciandose el derecho del izquierdo, también se han formado las val-
vulas de entrada (mitral y tricuspide) y de salida del corazén (aértica y pul-
monar). Paralelamente se ha desarrollado el sistema circulatorio con
diversos pasos que hacen que de un organismo simétrico con estructuras
similares a derecha/izquierda o anteriores /posteriores se formen arterias
y venas de predominio asimétrico (arteria aorta izquierda, venas cavas a
la derecha y anteriores).

El corazon se desarrolla interaccionando con otras estructuras que dan
lugar a otros 6rganos. Si aparecen alteraciones de la lateralidad se suelen
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asociar a anomalias en los érganos abdominales (higado, bazo) o de los
toracicos (pulmones). Existe una parte del corazén que proviene de la lla-
mada cresta neural (porque puede originar también células nerviosas) y
que estaria implicada en la septacién (separacion por tabiques) del cora-
zOn y su conexiodn con las grandes arterias. En estas zonas se localizan las
anomalias mas frecuentes (comunicaciones interventriculares y otras ano-
malias del origen de las arterias aorta y pulmonar).

El corazon interacciona con el pulmén; aunque el pulmén no esta pre-
parado para funcionar hasta las Gltimas semanas del embarazo, se va
desarrollando y esta conectado al sistema circulatorio. Las arterias pul-
monares llevan sangre del corazén al pulmon, pero al estar colapsado
(no tiene aire dentro) existe una estructura llamada ductus arterioso que
desvia esta sangre que va por la arteria pulmonar hacia la arteria aorta.
Sera tras el nacimiento cuando esta estructura se cierre espontaneamen-
te y desaparezca. La sangre que sale de los pulmones llega al corazén
tras el desarrollo de las venas pulmonares que acaban contactando con
auricula izquierda. Mientras el feto recibe oxigeno de la placenta mater-
na necesita asegurar que esa sangre mas oxigenada llegue a los 6rga-
nos vitales por ello existe una comunicacién normal entre las auriculas
(foramen oval permeable) que asegura esta situacion. Asi al final del pri-
mer trimestre de embarazo el corazén esta lateralizado a la izquierda
de la cavidad toracica, presenta cuatro cavidades: 2 auriculas (derecha e
izquierda), 2 ventriculos (derecho e izquierdo) conectados por las 2 val-
vulas, tricuspide (derecha) y mitral (izquierda); la sangre llega por las 2
venas cavas, superior e inferior, (a la auricula derecha) y por las 4 venas
pulmonares (a la auricula izquierda); sale por las 2 valvulas semiluna-
res; arterias pulmonar (del ventriculo derecho a los pulmonares) y aorta
(del ventriculo izquierdo al resto del cuerpo). Ambos lados (derecho e
izquierdo) estan comunicados por el orificio del foramen oval (entre
auricula derecha e izquierda) y por el ductus arterioso (entre arteria pul-
monar y aorta).

No solo se forman las estructuras cardiacas sino que se deben desarro-
llar diferentes tejidos dentro del corazén con funciones diferentes y espe-
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cificas. Los principales son el musculo que tiene la mision mecanica o de
bombeo, el tejido de conduccion de la electricidad del corazoén, el tejido
que forma las valvulas (fibroso y fino), el tejido que envuelve por dentro
el corazén (endocardio) y el que lo rodea y protege por fuera para que no
friccione al moverse (pericardio) .

Los errores en el desarrollo embrioldgico producen las Ilamadas cardio-
patias congénitas. De forma resumida podemos clasificar, segun el origen
de la anomalia, las cardiopatias congénitas mas representativas y frecuen-
tes en:

1. Anomalias en la posicion, torsion cardiaca o lateralizacion de los

vasos:

a. Situs inversus, Dextrocardia: corazén en espejo, situado a la dere
cha de la cavidad toracica

b. Discordancia en las conexiones entre auriculas y ventriculos: isome
rismo auricular (las dos auriculas son iguales) inversién ventricular
(los ventriculos estan cambiados de lado),

c. Arco aortico derecho
Persistencia de la vena cava superior izquierda

2.Anomalias en la separaciéon/tabicacion:

a. Comunicacion interventricular: Agujero en el tabique que separa los
ventriculos

b. Comunicacién interauricular: Agujero en el tabique que separa las
auriculas

c. Canal auriculo ventricular: Comunicacion interventricular e interau
ricular y anomalia de la valvula que conecta las auriculas con el ven
triculo

3. Anomalias en la formacion de los ventriculos:
a. Hipoplasia de cavidades izquierdas: el ventriculo izquierdo no se ha
desarrollado adecuadamente y se asocia a anomalias en todas las
estructuras relacionadas del lado izquierdo del corazén.
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b. Hipoplasia de ventriculo derecho: el ventriculo derecho no se ha

C.

desarrollado adecuadamente asociado a otras anomalias como la
atresia tricuspide o pulmonar.

Ventriculos Unicos: realmente siempre hay un ventriculo grande
(principal) y otro pequefio (rudimentario), a veces no se pude saber
si se parece al izquierdo o al derecho, y se suele asociar a anomali
as de las conexiones entre auriculas y ventriculos y de las grandes
arterias.

4. Anomalias en el origen y la separacion de las grandes arterias:

a. Transposicion de las grandes arterias: La arteria aorta sale del

ventriculo derecho y la arteria pulmonar del ventriculo izquierdo
Tetralogia de Fallot: La salida del ventriculo derecho esta estre
cha y asocia comunicacion interventricular, desplazamiento de la
aorta y estrechamiento de la arteria pulmonar

Truncus arterioso: Solo existe una valvula de salida del coraz6n de
la que luego se originan las arterias pulmonares y la aorta
Ventriculo derecho de doble salida: La aorta esta desplazada y sale
del ventriculo derecho al igual que la pulmonar, asocia comunica
cién interventricular y otras anomalias

5. Anomalias de la formacion de las valvulas:

a. Canal auriculoventricular (comentado previamente)

b. Anomalia de Ebstein: desplazamiento de la valvula tricispide

C.

hacia el ventriculo derecho asociado a diferentes grados de insufi
ciencia (no cierra bien)

Atresia o Estenosis: Ausencia de paso o estrechez en la apertura de
las valvulas (mitral, tricispide, adértica o pulmonar). Se suelen aso
ciar a otras anomalias.

Insuficiencia o regurgitacion: Falta de cierre de la valvula que hace
que la sangre retroceda en vez de seguir la direccién normal.
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6. Anomalias de las venas o de las arterias:

a. Coartacion de aorta: estrechez en la arteria aorta cerca de la llega
da del ductus arterioso

b. Hipoplasia o interrupcién del arco aértico: estrechez larga o inte-
rrupcion total de la arteria aorta cerca de la salida de las arterias del
cuello.

c. Conexién o retorno venoso pulmonar anémalo total o parcial: las
venas pulmonares (todas o una) no llegan a la auricula izquierda.

d. Interrupcion de la vena cava inferior: obstruccién de la vena princi
pal de la parte inferior del cuerpo, la sangre llega por otras venas lla
madas azigos.

7.Persistencia de estructuras de la circulacion fetal:
a. Foramen oval permeable: persistencia de un pequefio agujero entre
las auriculas, puede encontrarse en hasta el 20% de la poblacién
adulta
b. Ductus arterioso persistente o permeable: persistencia del conducto
que une la arteria pulmonar con la aorta tras el nacimiento mas
alla de los primeros dias de la vida.

Todos estos pasos iniciales del desarrollo embriolégico se realizan
correctamente porque existen unas 'ordenes previamente escritas' en los
genes. Las alteraciones de los genes, tanto heredadas como producidas de
nuevo, o las alteraciones de su lecturay ejecucién llevan a errores y gene-
ran las anomalias congénitas del corazén. Se conoce aun poco sobre la
genética de las cardiopatias congénitas pero la lista de sindromes y ano-
malias genéticas asociadas se ha ido incrementando exponencialmente en
los dltimos afos. Se sabe que existe una asociacién familiar, que existen
asociaciones frecuentes con otras anomalias (sindromes) que tienen alte-
racién de los cromosomas o de los genes conocidos. Entre estas uUltimas
destaca la trisomia 21 (o sindrome de Down) que casi en la mitad de los
casos asocia una cardiopatia del tipo comunicacion interventricular o
canal auriculoventricular. La segunda en frecuencia es la deleccion 22q11
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(o sindrome CATCH22, o de Di George), que asocia anomalias del arco
aortico, tetralogia de Fallot, atresia pulmonar. Otras conocidas son el sin-
drome de Williams con estenosis por encima de la valvula aértica ; sindro-
me de Noonan con estenosis de la valvula pulmonar; sindrome de Marfan
con anomalias de la valvula y arteria aorta. La esclerosis tuberosa en una
enfermedad familiar que asocia tumores y arritmias cardiacas.

No solo son importantes los genes sino el proceso de generacién de
estructuras cardiacas, para su formaciéon y desarrollo es imprescindible
que existan sustancias nutrientes como las proteinas o vitaminas (como el
acido folico) a niveles adecuados. Asimismo, se han asociado anomalias
estructurales cardiacas a la presencia de sustancias téxicas como el alco-
hol, farmacos (anticonvulsivantes, litio) o alteraciones metabdlicas como
la diabetes materna o la fenilcetonuria.

Funcionamiento del
corazon en el feto

EI corazén es uno de los primeros 6rganos que funcionan plenamente
en el feto, y por ellos sus anomalias graves surgidas en los periodos
iniciales suelen conducir al aborto espontaneo. El corazén sigue funcio-
nando y creciendo durante todo el embarazo y esta sometido a todos
aquellos posibles problemas surgidos durante el mismo. Las anomalias
producidas durante el desarrollo embrionario que no comprometen la cir-
culaciéon fetal y que finalmente son las que vemos en los recién nacidos
pueden evolucionar y cambiar durante el crecimiento fetal. Algunas pue-
den desaparecer como las comunicaciones interventriculares pequefias
que se pueden cerrar solas, y otras pueden progresar como las estenosis
valvulares hacia la atresia pulmonar o las hipoplasias de cavidades con
menor crecimiento relativo que el resto del corazén.
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También existen alteraciones cardiacas adquiridas y que pueden alterar
el funcionamiento del corazén ademdas de su crecimiento durante este
periodo. Las fundamentales son las asociadas a una alteracién de la llega-
da adecuada de nutrientes y oxigeno de la placenta al feto. El corazén y
todo el sistema circulatorio se alteran y se adapta ante estas situaciones.
Algunos datos cardiacos son tomados como signos de 'bienestar fetal'.
Por el contrario la alteracion de la circulacion fetal se demuestra por los
cambios en la frecuencia cardiaca fetal, o en el estudio ecografico con
doppler de la circulacion fetal. Las principales causas de alteraciones car-
diacas secundarias o adquiridas durante el desarrollo del feto se deben a
alteracion placentaria, fetal o materna y pueden ser producidos por: dia-
betes, hipertension, infecciones, enfermedades autoinmunes, embarazos
gemelares discordantes (sindrome de transfusion feto-fetal), crecimiento
intrauterino retardado o farmacos.

El corazon fetal puede alterarse y desarrollar cambios en su funcion y
estructuras como en las mio cardiopatias (enfermedad del musculo cardia-
co) dilatada (distensién con dificultad al bombeo) o hipertréfica (engrosa-
miento excesivo y dificultad al llenado cardiaco); se puede producir una
arritmia fetal (taquicardia por fairmacos, bloqueo por anticuerpos de enfer-
medades reumaticas maternos) o aparicion de liquido alrededor del cora-
z6n (derrame pericardico) o insuficiencia valvular (por dilatacién y malfun-
cion cardiaca) asociados a problemas generales (hidrops fetal) o estrechez
o cierre del ductus arterioso (por fairmacos como la indometacina).
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Cardiologia Fetal:
Diagnostico y tratamiento
de las cardiopatias fetales

a cardiologia fetal es una parte de la cardiologia pediatrica y de la

medicina perinatal que considera al feto como un paciente especial. Se
ha desarrollado gracias a la ecocardiografia fetal y a la demanda médica y
social del diagnostico y manejo prenatal.

La mayoria de las cardiopatias congénitas se pueden diagnosticar intra-
utero, sin embargo no todos los nifios con cardiopatias congénitas son
aun hoy diagnosticados prenatalmente. Para poder detectar las cardiopa-
tias congénitas se debe realizar una ecocardiografia fetal a aquellos fetos
en los que la ecografia convencional sospeche alguna anomalia de la
estructura, funcién o ritmo cardiaco o que tengan algin factor de riesgo
como se especifica en el apartado “Ecocardiografia fetal”

Pese a que se realicen estudios especificos en todos estos casos la gran
mayoria de los nifos con cardiopatias congénitas nacen sin tener factores
de riesgo elevado y por tanto es clave el entrenamiento de los ecografis-
tas en el despistaje de estas malformaciones.

Las ecocardiografias fetales se pueden realizar en cualquier momento
del embarazo. Se suele realizar una ecocardiografia transabdominal hacia
la 18 semana de edad gestacional con alta rentabilidad (se ven muy bien
las estructuras cardiacas y se pueden ver bien la mayoria de las cardiopa-
tias graves). Se pueden realizar ecocardiografias mas precoces (transabdo-
minal o transvaginal) pero pueden no ser del todo concluyentes (no detec-
tan todos los casos ni con tanta la seguridad). Existen cardiopatias difici-
les de descartar por las peculiaridades de la circulacion fetal como son la
coartacion de aorta o las comunicaciones interventriculares o interauricu-
lares, y se recomienda realizar una ecocardiografia postnatal de confirma-
cion tras unos dias de vida del bebe.

Cuando se diagnostica una cardiopatia en el feto se debe informar sobre
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el tipo, evolucion, pronédstico y tratamiento posible. Esta informacion la
debe dar el cardidlogo pediatra con informacién veraz, objetiva y actuali-
zada. Es recomendable en casos especiales pedir una segunda opinién
antes de tomar decisiones importantes. Se debe investigar la presencia de
sindromes, alteraciones genéticas, y anomalias asociadas para completar
el pronostico general (hacer amniocentesis, ecografias de alta resolu-
cion). Por ello debe ser un equipo multidisciplinar el que valore y maneje
ese embarazo. Nuestra legislacion permite la interrupcién voluntaria del
embrazo en caso de anomalias cardiacas severas antes de la 22 semanay
se debe informar también de esta opcion a la familia. En general los fetos
con cardiopatia pueden tener un desarrollo intrautero normal (crecen nor-
malmente) ya que el corazén puede funcionar con un solo lado mientras
el pulmon no esta respirando. El parto puede ser normal (segln indicacién
del obstetra y de acuerdo con el equipo en situaciones especiales con ries-
go fetal serd cesarea) y debe realizarse en caso de cardiopatia grave o sus-
ceptible de ser intervenida en un centro con cardiologia pediatrica y ciru-
gia cardiaca infantil, para evitar el traslado de un nifio que puede ponerse
seriamente enfermo tras el nacimiento.

En la actualidad existen diversas terapias que se pueden aplicar al feto,
pero con diferentes niveles de experiencia. Las arritmias fetales, sobre
todo las taquicardias y algunos bloqueos, pueden tratarse con medica-
mentos como los antiarritmicos administrados a la madre (digital), u
otros. Este tipo de tratamiento suele ser seguro y existe amplia experien-
cia y seguridad con ellos. Las cardiopatias con alteraciones estructurales
en general se intervienen (se operan) tras el nacimiento. En algunos casos
se han realizado intervenciones fetales como cateterismos para abrir val-
vulas (valvuloplastias) con una experiencia y resultados aun muy limita-
dos.
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Principios del diagnostico
y tratamientos actuales

MEDIOS DIAGNOSTICOS

as principales técnicas diagnosticas se deben realizar tras una detalla-

da historia clinica y exploracion del nifio. La presencia de sintomas
suele ser variada, desde cuadros graves con mala coloracién (cianosis) o
dificultad para respirar en nifios recién nacidos a la ausencia de sintomas
y aparicion de un soplo en una auscultacion cardiaca rutinaria por otro
motivo.

El electrocardiograma detecta la electricidad del corazén, su origen nor-
mal (el ritmo sinusal), su recorrido normal y su frecuencia normal (que es
muy variable en los nifios y va de los 150 latidos en un feto a los 50 en
un adolescente deportista). Aparte de servir para diagnosticar las arrit-
mias (taquicardia=rapido, bradicardia= lento) también puede orientar en la
sospecha de otras enfermedades del corazon (cardiopatias congénitas,
mio cardiopatias, pericarditis).

La radiografia simple de térax nos sirve para ver el tamafio aproximado
del corazén (si esta grande se habla de cardiomegalia), su colocacién (si
es normal y esta a la izquierda esta cambiado) y puede hacer sospechar
cardiopatias congénitas y anomalias de la circulacion pulmonar. Es una
técnica sencilla y barata pero no es especifica y produce radiaciones.

La ecocardiografia es la técnica mas util en el diagnostico de las cardio-
patias congénitas vy se realiza desde el feto al adulto. No es invasiva (no
hay que pinchar o introducir catéteres), no produce radiaciones (utiliza los
ultrasonidos que son inocuos, solo producen algo de calor) y estudia tanto
la forma y estructura del corazén como su funcion (mediante las técnicas
del modo M, Doppler y Doppler color). Generalmente se realiza de forma
rutinaria a todo paciente para descartar una cardiopatia congénita.

La ecocardiografia basica o 2D (dos dimensiones) se realiza con apara-
tos moéviles o incluso portatiles, con sondas transtoracicas del tamano
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adecuado a la edad del nifo, buscando huecos (‘ventanas') entre las cos-
tillas del torax, para obtener planos diferentes, en un lado del esterndn,
por debajo de las costillas o por encima del esternén vy asi obtener la
informacion de como estan formadas, conectadas y funcionando las dife-
rentes estructuras cardiacas y grandes arterias y venas. Sirve para tomar
medidas del corazoén, calcular como se contrae el corazon (contractilidad),
medir flujos (velocidad a la que pasa la sangre por sitios como las valvu-
las) y decir si existen estrecheces (estenosis) o insuficiencias valvulares
(la sangre vuelve porque una valvula no cierra bien).

Algunas veces no se visualiza bien desde la pared toracica y se debe rea-
lizar un estudio desde la parte posterior del corazén, al que se llega
mediante una sonda transesofagica (tubo que en la punta tiene un peque-
Ao ecoégrafo) que introducido por la boca se coloca en el eséfago y esto-
mago. Esta técnica es molesta y se realiza bajo sedacion y monitoracién
(control de constantes vitales) en nifios. Mediante esta técnica también se
controla en quiréfano o en la sala de hemodinamica el resultado inmedia-
to de las intervenciones cardiacas, mientras el nifio esta anestesiado.

Existen nuevas técnicas ecocardiograficas como la ecocardiografia en 3
dimensiones (3D) que sirven para ver el corazon reconstruido en el espa-
cio, actualmente se utilizan para complementar las técnicas basicas y en
la planificacién de algunas intervenciones sobre todo para estudio de las
valvulas. La ecocardiografia intracavitaria se realiza mediante un catéter
(tubo) que introducido por una vena que llega dentro de las cavidades del
corazén, mejora la visién pero solo se utiliza como apoyo en algunas téc-
nicas especiales y de precisiéon (como el cierre de comunicaciones con dis-
positivos) ya que es invasivo y caro.

La resonancia magnética nuclear es otra técnica diagnostica no invasiva
de mayor resolucién que la ecocardiografia y que ademas obtiene image-
nes del resto de 6rganos y que define muy bien las estructuras vasculares.
Es muy util en casos de cardiopatias complejas o tras las operaciones. No
da radiaciones ionizantes (genera campos magnéticos que son en princi-
pio inocuos), pero se realizan con equipos no transportables, que no exis-
ten en todos los centros hospitalarios y necesitan que los nifios estén en
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algunos casos sedados o anestesiados para que no se muevan.

Los estudios invasivos mediante cateterismo con entrada de catéteres
desde las venas o arterias hacia el corazén y la medicion directa de pre-
siones o la toma de muestras para hacer calculos (oximetrias) asi como ola
inyeccion de contrates para visualizar mediante rayos X las cavidades y
vasos se estan dejando de utilizar como método diagnostico. Solo se rea-
liza en casos en que las otras técnicas no invasivas y no radiantes no sean
concluyentes o en los casos en que se planifica una intervencién median-
te cateterismo en el mismo acto.

Otras pruebas habituales para completar los estudios de los nifios con
cardiopatias son el Holter ECG, que es la grabacién de un electrocardio-
grama continuo durante 24 o mas horas, sirve para estudiar arritmias
especiales. La prueba de esfuerzo, que se realiza corriendo en un tapiz,
midiendo la capacidad de esfuerzo mediante el control de la frecuencia
cardiaca, la tensién arterial y a veces junto a la ecocardiografia. Sirve para
objetivar y comparar la situacion clinica de un paciente.

De todos estos métodos de diagnodsticos se os informara mas amplia-
mente en los capitulos correspondientes.

MEDIOS TERAPEUTICOS

n el siglo XXI la mayoria de las cardiopatias congénitas tienen trata-
miento. Este debe estar orientado no solo a la supervivencia del nifo
sino a asegurar una calidad de vida similar o cercana a la del resto de los
nifos, que pueda ser duradera (acercar a la esperaza de vida de la pobla-
cion general) y asegure un crecimiento, desarrollo y actividad fisica nor-
mal. Para conseguir estos objetivos se deben realizar intervenciones pre-
coces (generalmente en los primeros meses de vida tras el nacimiento del
bebe), completas (que resuelvan todas las anomalias presentes) y curati-
vas (que no dejen lesiones residuales ni secuelas). Existen casos en que
estos objetivos no se pueden cumplir y es entonces cuando hablamos de
intervenciones paliativas.
La cirugia cardiaca es la técnica mas conocida, con mas afios de desa-
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rrollo. El cirujano cardiaco infantil opera el corazén llegando a él a través
de una incisién en el torax (por esternotomia= apertura del esternon, por
toracotomia = apertura por las costillas) que puede ser muy pequefa (ciru-
gia de minima invasién). Unas veces opera sin parar el corazén vy otras
parandolo (durante ese periodo debe estar conectado a un aparato que
hace de bomba y de pulmén, que se denomina circulacidon extracorpoérea),
enfriando al nifio (con hipotermia).

Las intervenciones de cirugia cardiaca infantil son muy variadas y preci-
san un entrenamiento especifico y amplia experiencia en cada tipo, lo que
se ha relacionado con los mejores resultados de las mismas. Necesitan
asimismo un equipo de cardiélogos pediatras que hayan estudiado y defi-
nido claramente la anomalia, que confirmen que la reparacion es adecua-
da y no hay lesiones residuales, anestesistas que mantengan estable al
nifo durante la operacion, intensivistas pediatricos y neonatales que
manejen el postoperatorio, utilicen la tecnologia disponible mientras el
corazén u otros érganos alterados se recuperen y eviten las complicacio-
nes. Es imprescindible un equipo de enfermeras entrenadas asi como
fisioterapeutas, psicologos, trabajadores sociales que apoyen al nifio y a
su familia en su recuperacion posterior y en su integracién en sus activi-
dades habituales.

La otra técnica que se ha desarrollado ampliamente es el cateterismo
intervencionista. A través de catéteres insertados por venas o arterias se
llega al corazén y se introducen dispositivos, balones, muelles metalicos
(stent) u otros, mediante los que se cierran comunicaciones, se obren ori-
ficios o valvulas y se amplian vasos estrechos. Son técnicas seguras vy
menos invasivas que la cirugia lo que ha hecho que la sustituya en algu-
nas cardiopatias. En general la tendencia es realizar tratamientos combi-
nados para asegurar los mejores resultados con los menores riesgos y
secuelas posibles.

Por ultimo en los apartados “Tratamiento terapéutico” y “Medicacion” se
os informara sobre los tratamientos con medicamentos mas importantes.
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Esperanza y calidad de Vida

CRECER Y HACERSE ADULTO CON UNA CARDIOPATIiA CONGENITA

C on los actuales avances en las intervenciones cardiacas se cree que
hasta un 85 % de los nifios con cardiopatias congénitas severas llega-
ran a la vida adulta. Existen paises como el Reino Unido o Canada que tie-
nen mas pacientes con cardiopatias congénitas en la edad adulta que
ninos. La presencia de lesiones residuales, cardiopatias no completamen-
te curadas o situaciones especiales como corazones univentriculares con
circulacion de Fontan o trasplantados cardiacos precisan de seguimiento
intenso y de posibles nuevas intervenciones en la vida adulta. Todo ello
requiere la organizacién de unidades especificas multidisciplinarias de
cardiopatias congénitas del adulto.

PROBLEMAS ESPECIFICOS

Existen cardiopatias congénitas que tienen tras ser intervenidas una
esperanza de vida similar a la poblacion general, como son las comu-
nicaciones interauriculares o interventriculares cerradas con dispositivos
0 por cirugia. Hay, en el otro extremo, cardiopatias complejas y severas
que tienen un elevado riesgo quirdrgico como son la hipoplasia de cavida-
des izquierdas o la atresia pulmonar con septo integro. La supervivencia
de nifos trasplantados cardiacos en los ultimos afos es del 85% a 5 afios.
No existen datos fiables a medio y largo plazo sobre morbilidad y proble-
mas asociados a la calidad de vida. Son muchos los problemas que pue-
den surgir a un nifio con cardiopatia congénita. Algunos de los que mas
preocupan a padres y niflos son.
1. Crecimiento y nutricion: Los nifios con cardiopatias congénitas pue-
den crecer mas despacio que los demas. Este puede ser un signo de
insuficiencia cardiaca, lo que en caso de no estar operado o de tener
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lesiones residuales puede hacer indicar una nueva intervencion. Es
necesario el apoyo de nutricionistas que descarten otras enfermedades
y que guien la alimentacién. A veces reciben alimentos hipercaléricos y
se restringen los liquidos excesivos. Se deben fomentar habitos cardio-
saludables en la dieta para evitar la hipercolesterolemia o las altas
ingestas de sal que se asocian a hipertensién arterial.

. El desarrollo psicomotor puede estar alterado en diversos grados en

nifios que han tenido operaciones con circulacién extracorpérea prolon-
gada durante el periodo de recién nacidos. Muy pocos de ellos tienen
secuelas severas e irreversibles, algunos otros sindromes que se carac-
terizan por retraso psicomotor asociado (como la trisomia 21 o sindro-
me de Down). En general se recomienda la estimulacién precoz o el
apoyo de fisioterapeutas que ayuden en la recuperacion mas rapida
postquirargica y a medio o largo plazo en casos especiales.

. La realizacion de ejercicio fisico debe ser fomentada como actividad

cardiosaludable. Se debe evaluar mediante test objetivos como la prue-
ba de esfuerzo. Se limitara el ejercicio de alta competicion en aquellos
casos que sea de riesgo especifico. Estard limitado en aquellos pacien-
tes que han presentado complicaciones o secuelas como hipertensién
pulmonar o hipertensién arterial, miocardiopatias, corazones univentri-
culares, insuficiencias valvulares, arritmias severas.

. Existen riesgos de infecciones del interior del corazéon (endocarditis)

cuando existen lesiones residuales, sobre todo con alta turbulencia,
aunque sean anomalias poco importantes como comunicaciones inter-
ventriculares pequefas. Para evitarlas se recomienda profilaxis de endo-
carditis, la toma de un antibiético, previo a intervenciones dentales o de
otro tipo que hacen pasar gérmenes a la sangre y al corazén. También
existen riesgos de contraer infecciones con mayor severidad que los
ninos sanos, para ello es muy importante seguir el calendario vacunal
general y recibir vacunas o inmunoprofilaxis especiales (neumococo,
varicela, VRS) como grupo de riesgo.

.El embarazo en las nifas que se hacen mujeres con cardiopatia con-

génita es posible pero deber ser previsto y controlado por equipos de
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obstetras en contacto con una unidad de cardiopatias congénitas del
adulto. Se debe evaluar individualmente el riesgo. Es alto en situaciones
como hipertension pulmonar, cianosis, miocardiopatia u otras. La medi-
cacion cardiolégica, anticoagulacion o antiarritmicos pueden afectar al
feto, lo que requiere un manejo orientado al minimo riesgo materno y
fetal. Se debe hacer un estudio ecocardiografico fetal por el riesgo de
repeticion de la cardiopatia en el feto.

6. Problemas estéticos: Algunos pacientes, sobre todo adolescentes,
tienen cicatrices hipertroficas o anomalias en el esternén (térax en
quilla) o cianosis (coloracién azulada) o han desarrollado efectos
secundarios de las medicinas que toman (ciclosporina o corticoides en
los trasplantados). Deben ser evaluados por cirujanos plasticos en los
casos de posible correccién o cambiar los farmacos por otros con
menores efectos.

7.Problemas psicologicos: Es necesario el apoyo de psicélogos y psi-
quiatras a algunos pacientes y familias ya que pueden desarrollar esta-
dos depresivos, ansiedad, sentimientos de inferioridad en relacién a su
cardiopatia, intervenciones o estado general y expectativas de vida.

8. Problemas de integracion social y laboral: se deben evitar las hospi-
talizaciones prolongadas, los nifios deben integrarse en las actividades
escolares plenamente, se adaptara los calendarios de revisiones y prue-
bas para ello. En el ambito social es posible la obtencién de apoyo social
o subvenciones por minusvalia. Por el contrario existen problemas con
las aseguradoras o a la hora de realizar contratos para actividades espe-
ciales como conducir. Sélo se limitaran en caso de riesgo de crisis car-
diaca o muerte subita por arritmias o miocardiopatias severas.

Todos estos problemas deben ser seguidos por unidades multidiscipli-
narias con recursos médicos, psicolégicos y sociales adecuados. Las aso-
ciaciones de padres de pacientes tienen un papel fundamental en dar
apoyo y demandar la mayor y mejor atencién de calidad posible para estos
nifos tanto en su infancia como cuando crezcan y sean adultos.
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Instituciones y teléfonos

de contacto

ASOCIACIONES DE PADRES
DE NINOS CON CARDIOPATIA

Menudos Corazones

Valdelsangil 19-4° izqda

28039 Madrid

Teléfono: 91 373 67 46 / 91 386 61 22
E-mail: informacién@menudoscorazones.org
Web: www.menudoscorazones.org

AACIC-Associacio d'ajuda als afectats de
cardiopaties infantils de Catalunya

Pl. Sagrada Familia, n® 5, 2A

08013 Barcelona

E-mail: info@aacic.org

Teléfono: 93 458 66 53

Web: www.aacic.org

ACARMUR - Associacion Murciana

de nifos con cardiopatia congénitas
PIl. Santa Isabel, 12 - 7° B.

30004 Murcia

E-mail: paqui_1962@htomail.com
Teléfono: 618 33 25 46 - 650 39 00 06

ACCAB - Asociacion de Cardiopatias
Congénitas de Baleares

C/ Arquitecto bennasar, 73

07004 Palma de Mallorca (Baleares)
E-mail: accab@ono.com

Telefono: 607 21 58 50
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APACI Asturias -Asociacion de Padres

y Amigos de Cardiopatias Infantiles

Centro Social de Otero. Parque del Ave Maria s/n
33008 Oviedo

E-mail: apaciasturias@terra.es

Telefono: 630 14 56 59

ASACC Associacio de suport als

afectats de cardiopaties congenites

Parroquia de Sant Miquel dels Sants - C/ Sors 30
08024 BARCELONA

E-mail: asacc@gracianet.org

Teléfono: 93 213 07 33

ASOCIACION CORAZON Y VIDA DE CANARIAS

Camino Cruz de Leandro, 36

38359-El Sauzal

Tenerife. Islas Canarias

E-mail: info@corazonyvida.com; corazonyvida@corazonyvida.com
Tfno./Fax:922 58 50 27

Web: www.corazonyvida.com

ASOCIACION CORAZON Y VIDA DE SEVILLA
C/ Castillo Alcala de Guadaira, 3-5, 6° D
41013 Sevilla

E-mail: asociacion@corazonyvida.org

Tel.: 954 65 54 84

ASOCIACION DE PADRES DE NINOS CARDIOPATAS DE GALICIA
C/ Camino Souto n° 20

36370 Nigran. Pontevedra

E-mail: darocha@iies.es

Tel.: 986 38 71 43 /607 93 14 12

TODO CORAZON DE MURCIA

Gran Via Salcillo, 10 - 4° A

30004 Murcia

E-mail: todocorazonmurcia@telefonica.net
Tel.: 650 50 52 13
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HOSPITALES CON UNIDADES MEDICO- QUIRURGICAS
DE CARDIOLOGIA PEDIATRICA

ANDALUCIA CANARIAS

Hospital "Reina Sofia" Hospital Materno Infantil

Avda. Menéndez Pidal, s/n de Gran Canaria

14004 Cérdoba. Avda. Maritima del Sur s/n.
Teléfono: 957 01 00 00 35012 Las Palmas de Gran Canaria

http://www.hospitalreinasofia.org Teléfono: 928 44 45 00

Hospital Universitario
"Virgen de las Nieves"
C/ Fuerzas Armadas, s/n
18014 Granada.
Teléfono: 958 02 00 00
http://www.hvn.es

CATALUNA

Hospital "Vall d'Hebron".
Pg. Vall d'Hebron, 119-129
08035 Barcelona. Espana
Teléfono: 93 427 20 00
Hospital "Carlos Haya" http://www.vhebron.es

C/ Arroyo de los Angeles, s/n
29011 Malaga

Teléfono: 951 03 01 00

Hospital "San Juan de Dios"
Paseo San Juan de Dios, 2
08950 Barcelona. Espana.

Hospital "Virgen del Rocio" Teléfono: 93 280 40 00
Avda. Manuel Siurot, s/n
41013 Sevilla.
Teléfono: 95 501 20 00 GALICIA
Hospital "Juan Canalejo"
ARAGON C/ Xubias de Arriba, 84
15006 La Coruna
Hospital Miguel Servet Teléfono: 981 17 80 00
Paseo Isabel La Catdlica, 1-3 http://www.canalejo.org

50009 Zaragoza

Teléfono: 976 76 55 00
Fax: 976 56 62 34

Email: hms@salud.aragob.es
http://www.hmservet.org
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Hospital "Ramon y Cajal”
Carretera de Colmenar Viejo, km.
9,100

28034 Madrid. Espana.

Teléfono: 91 336 80 00
(Centralita)

http://www.hrc.es

Hospital Universitario "La Paz"
Paseo de la Castellana, 261
28046 Madrid. Espafia .
Teléfono: 91 358 26 00
http://www.hulp.es

Hospital General Universitario
"Gregorio Maranon"

C/ Dr. Esquerdo, 46

28007 Madrid

Teléfono: 91 586 80 00
http://www.cardiologiainfantilgm.net
http://www.hggm.es

Hospital 12 de Octubre

Ctra. de Andalucia, km 5.400
28041 Madrid.

Teléfono: 91 390 29 00

Clinica La Zarzuela

C/ Pléyades N° 25

28023 Aravaca, Madrid.
Teléfono: 91 585 80 00
http://www.hospitalzarzuela.com
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Hospital la Zarzuela
C/ Pléyades, 25

28023 Aravaca, Madrid
Teléfono: 91 585 80 00
http://www.sanitas.es

COMUNIDAD VALENCIANA

Hospital Universitario La Fe
Avda. Campanar, 21

46009 Valencia.

Teléfono: 96 386 27 00
http://www2.san.gva.es/hlafe

MURCIA

Hospital "Virgen de la Arrixaca"
Ctra. Madrid-Cartagena

30120 El Palmar

Murcia.

Teléfono: 968 36 95 00

PAIS VASCO

Hospital de Cruces
Pza. de Cruces, s/n
48903 Baracaldo
Vizcaya.

Teléfono: 94 600 60 00
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Ficha de nacimiento

Primer Apellido:

Segundo Apellido:

Nombre:

Fecha de nacimiento: Dia: . Mes: Ano:
Tarjeta de Asistencia Sanitaria numero:
Grupo Sanguineo:  Rh:

Domicilio: calle, plaza, avenida:
Codigo postal: Municipio:
Provincia:

Teléfonos:

Otros teléfonos:

Otros domicilios:
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Personas de contacto
y teléfonos importantes

Haga varias copias de esta lista importante, lleve una consigo,
y ponga otra junto al teléfono.

Hospital: TIf.
Planta de Cardiologia: TIf.
Cardidlogo: TIf.
Enfermera de Cardiologia: TIf.
Unidad de Cuidados Intermedios: TIf.
Médico de UCIP: TIf.
Enfermera de UCIP: TIf.
Asociaciones: TIf.

Mantenimiento de monitor cardiorrespiratorio/equipo oxigeno:

TIf.
Atencion domiciliaria: TIf.
Servicio de Urgencias a domicilio: TIf.
Centro de Salud: TIf.
Su Pediatra: TIf.
Centro de Toxicologia: TIf.

Otros numeros de teléfono importantes:
(p.e, otros médicos, ambulancias, etc.) TIf.
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Paginas Web de Interes

Sociedad Espanola de Cardiologia Pediatrica
www.secardioped.org

American Heart Asociation
www.americanheart.com

Asociaciacion Espaiola de Pediatria
www.aepd.es

Asociacion Europea de Cardiologia Pediatrica
www.aepc.org

Cardiologia Infantil Gregorio Marainén
www.cardiologiainfantilgm.net

Cardiopatias Congénitas
www.cardiopatiascongenitas.net

Menudos Corazones
www.menudoscorazones.org

Sociedad Espaiola de Cardiologia
www.secardiologia.es

Sociedad Espanola de Cirugia Cardiovascular
WWW.SeCccv.es
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Anatomia cardiaca normal

E | aparato cardiovascular lo componen el corazén y los vasos sanguine-
os. Es un aparato de gran complejidad del que el corazén es el 6rgano

fundamental. Podemos definir al corazén como una bomba que impulsa la

sangre a los vasos para llevarla hacia los 6rganos, tejidos y células del

organismo. La sangre transporta el oxigeno y las sustancias necesarias

para que todas las células puedan realizar su funcién; asimismo, recoge

el di6xido de carbono y los productos de deshecho producidos por esas

células para que sean eliminados. También transporta otras sustancias,

como las hormonas, de una parte a otra del organismo.

CORAZON. SITUACION
Y ASPECTO EXTERNO

El corazon esta situado en el
centro del térax (algo mas hacia
el lado izquierdo), colocado
entre los dos pulmones en una
posicion oblicua, con la punta
(apex) a nivel de la mamila
izquierda (Figuras n° 1, 2). El
resto se ensancha y se dirige
hacia atras, arriba y a la derecha,
configurando una morfologia

como de peonza o cono inverti-
do, con la punta en posicion ante-

Fig. 1 - Aspecto interno

rior- inferior e izquierda y la parte mas ancha postero-superior y derecha.

Esta situado sobre el diafragma, masculo que separa el térax del abdo-

men, cuya parte central, donde se apoya, es fibrosa.
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Los ventriculos forman la punta cardiaca. La parte mas alta y ancha se
Ilama base del corazén. De ella salen los troncos arteriales que, ademas, sir-
ven de sujecion al corazén manteniendo su posicidon en el térax. La punta
cardiaca esta orientada normalmente hacia la izquierda (levocardia), aunque
también puede localizarse en la derecha (dextrocardia) o en el centro (meso-
cardia). En los nifos peque-

fAos la punta del corazoén la
forman los dos ventriculos y
en los mayores y adultos el
ventriculo izquierdo que es
mayor que el derecho.

El corazén estd compuesto
fundamentalmente por tejido
muscular (miocardio) y, en
menor cantidad, otros tejidos

que forman las valvulas, teji-
dos de sostén y de conduc- Fig. 2 - Aspecto externo

cion. Esta dividido en cuatro

cavidades, 2 derechas y 2 izquierdas, separadas por unos tabiques. Las dos
cavidades superiores son las auriculas y las dos inferiores los ventriculos. En
la unién de las auriculas con los ventriculos se forma un surco (surco auricu-
lo ventricular) por el que discurren las arterias coronarias. En condiciones
normales las cavidades derechas nunca deben comunicarse con las izquier-
das, por lo que la sangre del lado derecho del corazén, que es pobre en oxi-
geno, no tiene contacto con la sangre del lado izquierdo rica en ese elemen-
to. Las auriculas se comunican con su ventriculo correspondiente a través del
orificio auriculo-ventricular (AV).

ENVOLTURA EXTERNA DEL CORAZON

El corazén esta envuelto por una membrana fibroserosa doble, a modo
de saco, que recubre todo el corazon hasta el origen de los vasos, es el
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pericardio. La hoja interna (epicardio) esta pegada al musculo cardiaco,
y la externa, denominada pericardio, no esta sujeta al corazon, sino que
se ancla por ligamentos a la espina dorsal, al diafragma y al esternon,
sirviendo, de este modo, como sujecién del corazén. Entre ambas capas
existe una pequena cantidad de liquido; es el liquido pericardico, que
actua como lubricante y favorece el deslizamiento entre ellas, facilitan-
do los movimientos cardiacos. La capa externa es mas resistente y pro-
tege al corazén de agresiones externas, a la vez que impide sus dilata-
ciones bruscas.

AURICULAS

Tienen una forma redondeada: La derecha es mas globulosa y la izquier-
da mas ovoidal. Sus paredes son finas y con poco contenido muscular,
pues tienen como mision el ser receptaculo de la sangre que les llega a
través de las venas sistémicas, con sangre pobre en oxigeno, y de las pul-
monares, muy ricas en oxigeno. La auricula derecha (AD) es mas muscu-
losa que la izquierda.

En su interior las auriculas estan tapizadas, al igual que todas las cavi-
dades cardiacas, por una membrana fina llamada endocardio, necesaria
para evitar que se coagule la sangre dentro de ellas. Estan separadas por
el tabique interauricular, que normalmente impide la comunicaciéon entre
ellas. Ambas auriculas tienen unos apéndices musculares que se denomi-
nan orejuelas, que son diferentes en cada auricula: La orejuela derecha es
corta y ancha y la izquierda mas larga y estrecha.
® La auricula derecha (AD) se conecta con el ventriculo derecho (VD). A
ella llegan las venas cavas que desembocan en dos orificios proximos al
tabique; uno superior, el de la vena cava superior (VCS), que transporta la
sangre venosa procedente de la mitad superior del organismo, y otro en
su parte baja, el de la vena cava inferior (VCI), que trae la sangre de la
mitad inferior. Muy proximo a la desembocadura de la VCS se encuentra
un tejido especializado con capacidad de originar impulsos eléctricos; es
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el noédulo sinusal. Cerca de la zona en que llega la VCI se localizan el ori-
ficio AV, que conecta la AD y el VD y la desembocadura del seno corona-
rio, el cual lleva a esta auricula la sangre venosa procedente de la circula-
cion de las arterias coronarias.

® La auricula izquierda es la estructura cardiaca mas posterior de todas.
En su porcion postero-superior esta la desembocadura de las venas pul-
monares, dos derechas cerca del tabique auricular y dos izquierdas mas
laterales. En la parte inferior esta el orificio auriculo ventricular izquierdo,
donde se implanta la valvula mitral. La auricula izquierda queda asi conec-
tada con el ventriculo izquierdo (VI).

VENTRICULOS

Son estructuras huecas, de paredes musculosas, cuya misidon es expulsar
la sangre a las grandes arterias que se originan en ellos. En la base estan
los orificios de las valvulas A-V y en posicion mas antero-superior los de
las valvulas sigmoideas. Ambos ventriculos estan separados por un tabi-
gue muscular, mucho mas grueso que el de las auriculas y, en condicio-
nes normales, no debe haber ninguna comunicacion entre ambos ventri-
culos.

El tejido muscular de los ventriculos (miocardio) esta formado por célu-
las musculares estriadas, unidas unas a otras por sus extremos, forman-
do un sincitio -una unidad- que le permite contraerse simultidneamente y
cumplir su funcién de bomba. Los ventriculos constan de tres partes:
camara de entrada (donde estan las valvulas AV), parte trabeculada (zona
del apex) y cdmara de salida o infundibulo (donde se originan las grandes
arterias).
® El ventriculo derecho (VD) ocupa la posicion mas anterior de todas las
estructuras cardiacas. Se localiza detras del esternén algo mds anterior e
inferior que la AD. Tiene dos orificios, el AV, postero-inferior, donde se
inserta la valvula tricispide y otro mas alto y anterior: el de la arteria pul-
monar, con sus valvulas sigmoideas. Estan separados por una estructura

62



2 - Tipos de cardiopatias

muscular tubular (infundibulo). Los musculos papilares se insertan en el
limite entre la camara de entrada y la trabeculada. Esta es muy musculo-
sa, al igual que el septo en la cara de VD, dandole un aspecto esponjoso.
® El ventriculo izquierdo (VI) esta situado a la izquierda, detras y algo
por encima del VD. Las trabéculas de VI son mas pequefias y compactas,
con un aspecto mas liso que las de VD. Tiene dos orificios, el AV donde
se inserta la valvula mitral (denominada asi por parecerse a las mitras de
los obispos) y el orificio donde se inserta la valvula adrtica. A diferencia de
lo que ocurre en el VD, estos dos anillos estan en continuidad, casi al
mismo nivel, solo separados por una banda fibrosa.

VALVULAS

® Valvulas auriculo-ventriculares (AV): Se pueden definir como estruc-
turas mecanicas que, a modo de compuertas, regulan el paso de sangre
de las auriculas a los ventriculos. Estan formadas por pliegues del endo-
cardio sobre un soporte de tejido fibroso. Constan de los anillos valvula-
res, los velos o valvas y las cuerdas tendineas. La valvula tricispide tiene
tres velos, mientras que la mitral solo tiene dos. Se anclan en los orificios
A-V, donde se insertan los anillos, y en los ventriculos por las cuerdas ten-
dineas, estas se fijan en unos musculos gruesos (musculos papilares), que
son el sistema tensor de las cuerdas. De esta forma, las valvulas se mue-
ven libremente en los ventriculos, se abren durante la didstole (relajacion)
ventricular para permitir el paso de sangre de las auriculas a los ventricu-
los, y se cierran durante la sistole (contraccion) ventricular, cuando los
ventriculos bombean la sangre en las arterias. Al contraerse, los musculos
papilares tensan las cuerdas tendineas y obligan al cierre de las valvulas.
El cierre ha de ser completo y no permitir que se escape sangre de los ven-
triculos a las auriculas.

® Valvulas sigmoideas: Son la aértica y pulmonar, se insertan en el origen
de las arterias, en su borde inferior que esta algo mas dilatado que el resto
del vaso que tienen forma de senos. Cada una tiene tres velos. Estos poseen
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unos bordes algo engrosados, que se adaptan entre si perfectamente cuan-
do estan cerradas. Se abren, al contrario que las AV, al comienzo de la sisto-
le, para permitir el paso de la sangre, y se cierran al final de ella.

TEJIDO DE CONDUCCION

El estimulo eléctrico del corazon se origina en el nddulo sinusal. Desde ahi
viaja por las auriculas, a través de unas vias nerviosas, hasta llegar al
nodulo auriculo ventricular, situado en la parte inferior, cerca del septo
auricular. El haz de His parte del nédulo AV y desciende por el tabique
interventricular; se divide en dos ramas, derecha e izquierda, y éstas
siguen ramificAndose a través de las fibras de Purkinje, originando una red
que llega a todas las células miocardicas. El nédulo sinusal y el AV se
comunican por los fasciculos internodales, que transcurren por las pare-
des auriculares, transmitiendo el estimulo eléctrico entre ambos nédulos

SISTEMA CORONARIO

La irrigacion del corazén se hace por las arterias coronarias, derecha e
izquierda, que se encargan de alimentar el miocardio. Se originan en la
aorta, muy préximas al origen del anillo valvular, en los velos derecho e
izquierdo respectivamente. La coronaria izquierda se divide, poco des-
pués de su origen, en dos ramas, descendente anterior y circunfleja. Van
por el surco AV, ramificAndose hacia abajo, tomando la forma de corona
invertida.
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Fisiologia del
Sistema Cardiovascular

| sistema cardiovascular lo forman, como ya conocemos, el corazén y

los vasos. La mision del corazén es actuar como recipiente y, de mane-
ra especial, como bomba, expulsando con cada latido la sangre al cuerpo
a través de las arterias que, por un circuito cerrado de vasos, la devuelven
al corazon.

La funcién principal del sistema cardiovascular es el aporte de oxigeno,
sustancias nutritivas, hormonas y otros elementos necesarios para el
correcto funcionamiento de las células, érganos y sistemas del organismo.
Otra importante funcion es transportar sustancias de deshecho, como el
anhidrido carbdnico (CO2), para ser eliminadas por diferentes érganos,
como pulmon, rifidn, etc. Esto se lleva a efecto gracias al funcionamiento
integrado del corazon, vasos y sangre.

Para una mejor comprension de la fisiologia cardiaca dividiremos el
corazén en dos sistemas diferentes, dos circulaciones: la pulmonar o cir-
culacion menor y la sistémica o circulacion mayor; dos circuitos dispues-
tos en serie, de forma que, en condiciones normales, la sangre que va por
un circuito tiene que ser la misma que circula por el otro, pues si no se
provocan descompensaciones. Cada dia el corazén late de 100.000 a
200.000 veces vy, si existe una diferencia por minima que sea entre la can-
tidad de sangre que sale por los dos ventriculos, al multiplicarse por el
nimero de sistoles, en breve tiempo toda la sangre estaria acumulada en
uno de los dos circuitos, circunstancia esta incompatible con la vida.

Se llama circulacién mayor o sistémica a la que sale del corazén hacia
todos los 6rganos del cuerpo, excepto los pulmones. La circulacion menor
o pulmonar es la que lleva la sangre hacia los pulmones (alvéolos) para su
oxigenacion y la eliminacién del CO2.

En la circulacién sistémica la sangre va desde el VI a la Ao y a todos los
organos y tejidos del cuerpo, y después regresa a la AD por las VC. Las
arterias, capilares y venas son canales a través de los cuales tiene lugar
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este largo viaje de la sangre. Una vez en las arterias, la sangre va hacia las
arteriolas y después a los capilares; aqui el flujo sanguineo se hace mas
lento y, de esta forma, permite a las células tomar el oxigeno y los nutrien-
tes y desprenderse del CO2 y sustancias de deshecho. Regresa a través de
los capilares venosos a las vénulas y, de ellas, a las venas mas grandes,
hasta llegar al corazén por las venas cavas. La VCS recoge la sangre de la
cabeza y los brazos y la VCI de la parte inferior del organismo. Las cavas
van a la AD y, desde ella, la sangre pasa al VD, que la lanza a la circula-
cion pulmonar en busca de mas oxigeno.

En la circulacién pulmonar se bombea sangre, con alto contenido de
CO2 y bajo en oxigeno, desde el VD a la arteria pulmonar (AP). La AP se
divide en dos ramas, la izquierda y la derecha, que se dirigen a los pulmo-
nes. En ellos se ramifican en arteriolas y capilares donde la sangre fluye
mas lenta, dando tiempo al intercambio gaseoso entre los capilares y los
sacos de aire de los pulmones (alvéolos) cargados de O2. En este proce-
so, llamado oxigenacion, el O2 pasa a la sangre donde se une a la hemo-
globina de los glébulos rojos para ser transportado por ellos. Esta sangre
oxigenada es devuelta al corazén por las venas pulmonares, llegando nue-
vamente a la Al y al VI, y de alli es bombeada a la circulacion sistémica.
Como vemos, el flujo de sangre es continuo, con ambos circuitos interco-
nectados, formando una unidad. La sangre que llega desde el pulmén al
corazén es lanzada a la circulacién de todo el organismo para volver de
nuevo al corazon, de donde se envia al pulmoén, completando el ciclo.

Una vez que conocemos como se realiza el transporte sanguineo
y el intercambio gaseoso, es importante conocer lo que es el ciclo cardia-
co, los mecanismos que hacen latir el corazon, las propiedades fisioldgi-
cas del corazén, cémo se produce el estimulo eléctrico, qué es el gasto
cardiaco y qué factores influyen en él.
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PROPIEDADES FISIOLOGICAS DEL CORAZON

©® Automatismo: Capacidad de las células cardiacas de originar estimu-
los de forma automatica. Lo pueden hacer todas las células del corazon,
pero especialmente el sistema automatico.

® Conductibilidad: Capacidad del tejido de conduccion y del miocardio
contractil de propagacion del estimulo nervioso, de que un estimulo eléc-
trico originado en el nédulo sinusal o en cualquier otro sitio se difunda al
resto del corazon

® Excitabilidad: Es la propiedad de las células cardiacas de poder exci-
tarse ante impulsos eléctricos. Esto es posible gracias a la permeabilidad
de la membrana celular que facilita el intercambio i6nico, lo que genera
diferencias de potenciales, que hacen excitables estas células al llegarles
una corriente eléctrica.

® Contractilidad: Es la capacidad de contraerse que tienen las células del
miocardio para cumplir con su mision de bomba. La contraccién es pro-
porcional al volumen de llenado; a mayor volumen, mayor contraccion.
También depende de la capacidad de dilatacién de las fibras musculares,
de la fuerza muscular y de la velocidad en producir la contraccién.

COMO FUNCIONA EL SISTEMA DE CONDUCCION ELECTRICA.

El sistema funciona mediante un tejido especializado con capacidad para
hacer que el corazén lata con un ritmo regular. El ndédulo sinoauricular o
sinusal, una pequefa zona de tejido en la pared de la AD, envia una sefal
eléctrica para comenzar la contraccion del musculo cardiaco. Este nédulo
es el marcapasos del corazén, porque fija el ritmo de los latidos y hace
que el resto del corazén se contraiga a su ritmo, el ritmo sinusal. El impul-
so eléctrico se transmite por unas vias que van por las paredes de las auri-
culas (haces internodales) y llega al nédulo auriculo-ventricular, que actla
como estacion de relevo. Desde alli, el impulso eléctrico se propaga por el
haz de His a ambos ventriculos y, por las fibras de Purkinje, a todas las
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células, haciendo que se contraigan. La formacion de los estimulos en los
tejidos especificos es automatica, y, segun las necesidades del organismo,
puede ser mas o menos rapida. Asi mismo, el sistema nervioso autbnomo
puede influir también, por via refleja, en la produccién del estimulo.

CICLO CARDIACO

Un latido completo conforma un ciclo cardiaco, que consta de dos fases:
Sistole, o contraccién ventricular, y diastole, o relajacion ventricular.

El ciclo comienza con el paso de sangre durante la contraccion auricular
a los ventriculos a través de las valvulas AV, que estan abiertas, y las pare-
des de los ventriculos relajadas (diastole ventricular). Una vez llenos los
ventriculos, se cierran las valvulas mitral y tricispide para impedir que la
sangre refluya a las auriculas; ahora comienza la sistole ventricular, los
ventriculos se contraen, y, cuando la presion en ellos es algo mayor que
la de la APy Ao, se abren las valvulas y la sangre es lanzada a las arterias.
Al terminar la sistole, se relajan los ventriculos y disminuye la presion en
ellos, con lo que, al ser mayor la presion de las arterias, se cierran las val-
vulas para impedir que vuelva la sangre al corazon, y asi se completa el
ciclo cardiaco. El ciclo se inicia con la contraccién de las auriculas y la rela-
jacion (diastole) de los ventriculos, y concluye con la relajacion auricular y
la contraccion ventricular (sistole).

QUK ES EL GASTO CARDIACO?

En cada latido, cada ventriculo expulsa una cantidad de sangre que se
conoce como volumen latido, sistolico o de eyeccion. La cantidad de san-
gre que es expulsada por los ventriculos en 1 minuto es el gasto cardiaco
(GC) o volumen minuto.

El GC esta regulado por factores dependientes del corazén como el volu-
men de llenado de los ventriculos, la presion arterial y la FC; también por
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factores vasculares periféricos como la resistencia que oponen las arte-
rias al flujo y la capacidad de aumentar o disminuir el almacenamiento de
sangre en las venas. Si se dilatan las venas, se acumula en ellas mas can-
tidad de sangre y disminuye el retorno venoso; ocurre lo contrario si
aumenta el tono de las paredes de las venas. A través de estos mecanis-
mos, sin variaciones en la capacidad contractil del corazén, se puede
modificar el GC, porque la circulacion periférica juega un papel importan-
te en el mantenimiento de la funcion circulatoria.

® Frecuencia cardiaca (FC): Para un correcto trabajo del corazén es esen-
cial que haya un ritmo regular. La modificacion de la frecuencia cardiaca
es uno de los mecanismos utilizados para adaptarse a las necesidades del
organismo. Su aumento produce, dentro de ciertos limites, un incremen-
to del GC.

La FC esta condicionada por la capacidad del nodulo sinusal de generar
impulsos de forma automatica y por la frecuencia de descarga de estos.
La frecuencia de descarga no es fija, sino que varia en funcién de las nece-
sidades de los tejidos, aumenta con la fiebre, ingestion de alimentos, ejer-
cicio y disminuye con la hipotermia, el reposo, etc. Ademas de estos meca-
nismos que regulan la frecuencia existen otros como es la regulacién neu-
rohumoral, que se realiza por el sistema nervioso autbnomo, y que, de
forma refleja, influye en la FC por estimulo del sistema simpatico (adrena-
lina) y parasimpatico (acetilcolina de efecto vagal), aumentando o dismi-
nuyendo la FC. Existen receptores que valoran el estado de la tensién arte-
rial (TA): si detectan hipotension activan el sistema simpatico, que libera
mas adrenalina, aumentando la FC y la TA. Por el contrario, si detectan
hipertensién, estimulan el parasimpatico, lo que provoca una disminucién
de FCy, por tanto, de la TA.
® Precarga: Es el volumen de sangre que hay en los ventriculos al final de
la didstole. La fuerza o energia con la que se contrae el corazén, esta en
relacion directa con el volumen de llenado ventricular; a mayor llenado
mas fuerza de contraccion y mas volumen de eyeccion.

La modifican el volumen sanguineo total, su distribucién y la magnitud
del retorno venoso. La precarga disminuye en la posicion de pie porque la
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sangre se acumula en las extremidades inferiores, con lo que el volumen
de llenado ventricular es menor, al igual que el volumen de eyeccion. La
presién intratoracica también influye en el volumen de eyeccién: en la ins-
piracion disminuye la presion intratoracica y esto facilita el retorno veno-
so, aumentando el llenado ventricular y el volumen de eyeccion. El tono
venoso es otro factor que influye en el volumen de eyeccion, ya que la
veno-constriccién aumenta el retorno de sangre al corazén (esto ocurre
con el ejercicio).

® Postcarga: Es la fuerza que se opone al vaciamiento ventricular; es
decir, la resistencia que oponen los vasos a la salida de la sangre de los
ventriculos. Esta se mide como tensién arterial (TA). Para que la sangre se
expulse, los ventriculos deben vencer la resistencia que oponen los vasos,
han de desarrollar una fuerza mayor para conseguir que se abran las val-
vulas. A la vez, cuanto mayor sea la presién de los vasos, las valvulas se
cierran antes, con lo que la duracion de la eyeccién ventricular esta inver-
samente relacionada con la presién arterial. El aumento de la TA por una
vasoconstriccion aumenta la postcarga y disminuye el volumen de eyec-
cién, ya que a mayor resistencia mayor sera la dificultad para que los ven-
triculos expulsen la sangre durante la sistole.

Causas de las Cardiopatias
Factores de Riesgo

na cardiopatia congénita es una alteracion en la anatomia y/o funcién

del corazén que se desarrolla durante la gestacion y que esta presen-

te al nacer, independientemente de que sea diagnosticada o no al naci-
miento.

El corazén humano se forma en las primeras semanas de gestacién. Al

final de la tercera semana se empieza a formar como una estructura tubu-

lar que crece, se dobla sobre si misma y posteriormente se van formando
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tabiques en su interior que lo dividen en dos partes, derecha e izquierda.
A continuacién se forman las valvulas originandose la estructura tipica con
cuatro camaras. Todo esto ocurre entre la tercera y décima semana de
gestacion y este complejo proceso se denomina desarrollo embrionario
del corazon.

PREVALENCIA

La frecuencia de las malformaciones en general es aproximadamente del
2-3%. Las cardiopatias congénitas (CC) son, de todas las malformaciones
congénitas, las mas frecuentes, con una incidencia de 8 por cada 1000
recién nacidos vivos. Estas cifras son mas elevadas si se incluyen los naci-
dos muertos. Si se considera hasta la pubertad la incidencia se eleva a 12
de cada 1000 nifios; esto se debe a que muchas anomalias leves no se
manifiestan en periodo neonatal y lo hacen mas tardiamente.

Ultimamente parece existir un aumento de las cardiopatias leves, posi-
blemente debido a dos factores: la mejora de las técnicas diagndsticas -en
particular de la ecocardiografia doppler color- y al aumento de los estu-
dios cardioldgicos que se realizan en periodo neonatal, que hacen que se
diagnostiquen cardiopatias leves como las comunicaciones inter-auricula-
res pequefas, los ductus pequenos, las valvulas aérticas biclspides, que
anteriormente pasaban desapercibidas en este periodo de la vida. Muchos
de estos defectos se resolvian espontaneamente sin llegar a diagnosticar-
se y el resto se diagnosticaban mas tardiamente. Otra circunstancia que
ha ayudado a modificar la prevalencia de las CC es el gran desarrollo del
diagnéstico prenatal, especialmente de la ecocardiografia fetal, en el diag-
nostico de cardiopatias complejas, con el consiguiente incremento del
nimero de interrupciones de embarazo, lo que condiciona una disminu-
cion de cardiopatias graves al nacer .

Existe un predominio ligero por el sexo masculino, que es mas marca-
do sobre todo en las cardiopatias que cursan con obstruccion en la zona
de salida de la sangre del ventriculo izquierdo, aunque algunas como el
ductus y la comunicacion inter-auricular son mas frecuentes en mujeres.
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El riesgo de padecer una CC aumenta por encima del de la poblacion
general cuando uno de los padres es portador de una CC o cuando otro
hermano ha nacido con una anomalia cardiaca.
® Si una pareja ha tenido un hijo con una CC la posibilidad de que otro hijo
nazca con un defecto cardiaco oscila entre el 1-5%, segun el tipo de cardio-
patia y, si son dos los hijos con CC, el riesgo para otro hijo sera del 5-10%.
® Si la madre padece una cardiopatia congénita el riesgo para los hijos
sera del 2,5 al 18%, segun el tipo de cardiopatia, mientras que si es el
padre el portador de la CC el riesgo es mucho menor, estableciéndose
entre el 1,5-3%.

Con cierta frecuencia se repiten en los hijos el mismo tipo de cardiopa-
tia de los progenitores, sobre todo cuando son anomalias del tracto de
salida izquierdo. En otras ocasiones son defectos diferentes.

La mayoria de las CC, incluso graves, son bien toleradas durante el
embarazo y es después del nacimiento cuando se ponen de manifiesto. En
la actualidad la gran mayoria de ellas pueden ser tratadas eficazmente con
cirugia o cateterismo, permitiendo a estos nifios tener una vida normal.
Posiblemente esto hard que la incidencia de cardiopatias tienda a aumen-
tar en los préximos afos, pues cada vez es mayor el nUmero de pacientes
cardiacos que llegan a la edad de reproduccion.

CAUSAS

Aunque a veces se conocen las causas, en la mayoria de las ocasiones se
desconoce la etiologia de las cardiopatias. Son muchos los factores que
pueden alterar el desarrollo del corazon, sobre todo en las primeras fases
del embarazo y provocar anomalias estructurales cardiacas. Entre las cau-
sas capaces de producir CC estan: factores genéticos, ambientales (radia-
ciones, infecciones, drogas) y enfermedades maternas.

Se sabe que algunos tipos de cardiopatias se producen con mayor fre-
cuencia cuando la madre ingiere ciertos medicamentos durante las prime-
ras semanas de gestacion como anticonvulsivantes (hidantoinas), litio y
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otras sustancias como el alcohol (éste con elevada incidencia de anomali-
as cardiacas), cocaina, etc. También la exposicién materna a radiaciones.
Del mismo modo, la exposicion fetal a infecciones virales, en el primer
trimestre del embarazo, se asocia a mayor incidencia de anomalias cardia-
cas; en este aspecto, la rubéola es una causa conocida y esta demostrado
claramente que presenta una fuerte asociacion con cardiopatias como el
ductus, las estenosis pulmonares periféricas y los defectos septales.
Igualmente, las madres que padecen ciertas enfermedades como la diabe-
tes insulino - dependiente (especialmente si no esta bien controlada), el
lupus y la fenilcetonuria si no lleva dieta especial para controlar la enfer-
medad, tienen un mayor riesgo de tener un nifio con anomalia cardiaca.

Clasicamente, las cardiopatias se han considerado poco hereditarias, ya
que solo el 5-8% se deben a esta causa, de ellas el 5% corresponden a ano-
malias cromosémicas y el 3% a defectos de gen Unico. El 2% de las anoma-
lias cardiacas se deben a factores ambientales y enfermedades maternas.

La mayoria de las veces -en el 85-90% de los casos- se presentan espo-
radicamente, al azar, sin razones claras para ello y no se descubre ningu-
na causa que pueda ser responsable del defecto cardiaco y, por lo gene-
ral, se considera que pueden producirse por un modelo de herencia poli-
génica multifactorial. Este modelo asume que existen multiples genes res-
ponsables, cada uno con poco efecto aisladamente. Para que se produzca
una CC serian precisos la concurrencia e interaccion de factores genéticos
y ambientales vy, al sobrepasarse un nivel se produciria la malformacion.

En los uUltimos tiempos, basados en las investigaciones sobre genética
molecular, los conceptos van cambiando, se esta dando un papel mas pre-
ponderante al origen genético de las CC y han visto que, con frecuencia,
existe una influencia familiar sobre todo en defectos aislados que no estan
asociados a malformaciones extracardiacas o a sindromes.

Los estudios de las mutaciones han puesto de manifiesto que las CC son
mas familiares de lo que se habia pensado y el no haber apreciado el
patrén de herencia es debido a penetrancia incompleta o a expresividad
variable de las mutaciones
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FACTORES DE RIESGO DE RECURRENCIA

En la poblacién general, aproximadamente uno de cada 100 nifios nace
con una anomalia cardiaca. El riesgo aumenta cuando uno de los padres
tiene una CC o cuando otro hermano nacié con ella. La causa genética esta
clara cuando es un defecto que se presenta con un caracter familiar, acom-
pafia a una alteracion cromosémica o se asocia a sindromes malformati-
VOS.

Las CC tienen una base genética que no se puede negar y, cuando se
conoce la causa, es posible hacer un pronoéstico del riesgo de recurrencia.
Para hacer un consejo genético correcto se debe conocer la anatomia de
la malformacion y los resultados del manejo del defecto, se debe hacer la
identificacién de otros miembros de la familia con un analisis genealdgi-
co completo para valorar el riesgo familiar e investigar si hay malforma-
ciones asociadas o sindromes malformativos.

Cuando unos padres sanos tienen un hijo con una enfermedad autosé-
mica dominante, esta puede ser por: a) mutacion genética de novo, en
este caso el riesgo para un hijo del afectado es muy bajo, pero mayor que
el de la poblacion general, o b) que sea por penetracion incompleta sin
manifestacién en el progenitor, que como en el QT largo solo puede deter-
minarse por estudios moleculares.

En CC por alteracion de un solo gen (monogénico), si la herencia es
autosdmica dominante con penetrancia completa el riesgo de recurrencia
es del 50%, mientras que si la herencia es autosémica recesiva y ya existe
un hermano con cardiopatia, el riesgo para el siguiente es del 25%.
Cuando la herencia es recesiva ligada al sexo el riesgo para los varones de
una portadora femenina es del 50% vy, si es dominante del 50% para ambos
sexos.

El riesgo de recurrencia en las CC asociadas a cromosomopatias esta en
funcion de la anomalia cromosémica. Asi, en el sindrome de Down (triso-
mia 21) el riesgo de padecer una cardiopatia es del 50%, en el sindrome
de Edwars (trisomial8) del 90%, etc.

Los sindromes por microdeleccion son esporadicos, salvo el sindrome
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de DiGeorge o el velocardiofacial -ligados a microdelecciones del cromo-
soma 22q11- en los que puede haber transmision familiar y, si alguno de
los padres tiene una microdeleccién el riesgo puede aumentar al 50%.

Cuando la causa es desconocida es mas dificil establecer el tipo de recu-
rrencia y como no se conoce el tipo de herencia, el riesgo se establece
empiricamente en el 2-4% para los hermanos de un nifio afecto y se tripli-
ca si son dos los hijos afectados. El riesgo es mayor si son los padres por-
tadores de una CC y mas aun si lo es la madre.

El riesgo de recurrencia varia segun el tipo de cardiopatia. Con frecuen-
cia las recurrencias son concordantes, pero una CC leve no excluye, en las
recurrencias, una mas grave e igualmente al contrario.

PREVENCION

La prevencién es dificil si no se conoce la causa. Un primer nivel de pre-
vencion durante el embarazo es evitar agentes teratdgenos, prevenir ano-
malias con la administracion de acido folico y vitaminas, vacunar de la
rubéola antes del embarazo si no se ha padecido, evitar las infecciones
virales y hacer un buen control de diabetes materna.

Si existen factores de riesgo estd indicado el consejo genético y la rea-
lizacion del screning de diagnostico prenatal mediante ecografia fetal,
estudios de marcadores de riesgo en sangre materna y ecocardiografia
fetal. Si el riesgo es muy elevado, dado que no existe ningin marcador
perfecto estaria indicado el estudio genético con técnicas invasivas como
la amniocentesis, cordocentesis y estudio de vellosidades coridnicas,
todas ellas con cierto riesgo de pérdida fetal.

Una vez diagnosticada la malformacion se debe hacer una informacién
fidedigna del pronédstico fetal y, cuando se pueda, tomar las actitudes
terapéuticas adecuadas para mejorar el pronéstico del feto, asi como para
evitar complicaciones o secuelas.

75



2 - Tipos de cardiopatias

Clasificacion y descripcion
de las cardiopatias congénitas

INTRODUCCION

N uestro objetivo al escribir este capitulo es hacer una clasificacion que
sea util y, que nos sirva para que ante un nifio portador de una car-
diopatia congénita podamos hacer un enfoque diagnéstico precoz y
correcto que nos permita aplicar el tratamiento adecuado.

Dado que este libro va dedicado a los padres creemos util exponer pre-
viamente una serie de conceptos generales que les permitan entender a
los médicos cuando les hablamos sobre la enfermedad y situacién de sus
hijos.

Las CC pueden presentarse como malformaciones cardiacas Unicas, aisla-
das, o bien varias malformaciones asociadas. A veces la malformacion car-
diaca llega a ser tan compleja que hace falta un analisis sistematizado y
detallado de los distintos segmentos y estructuras que forman el corazén
para poder llegar a un diagndstico correcto, con vistas a un adecuado trata-
miento quirtrgico (Andlisis segmentario de las cardiopatias congénitas.)

QUE ES LO NORMAL

El sistema cardiovascular es el encargado de llevar el oxigeno y demas
nutrientes a los todos los tejidos para su adecuado desarrollo. Su funcio-
namiento es semejante a un sistema hidraulico formado por:
® Una bomba: el corazon.
® Los conductos o tuberias: las venas y arterias.
® El liquido circulante que nutre a los tejidos es la sangre.

La bomba (el corazon), esta formada por 4 cavidades dos derechas,
conectadas a un circuito de baja presién: la arteria pulmonar y la circula-

76



2 - Tipos de cardiopatias

cion pulmonar, y dos izquierdas,
conectadas a un circuito de alta
presién: la aorta y la circulacion
sistémica (Figura n° 3). El lado
derecho lo forman la auricula
derecha (AD) que recibe la sangre
venosa sistémica, procedente de
venas cavas (VCS y VCI), muy
pobre en oxigeno, y la envia al
ventriculo derecho (VD) situado
por debajo a través de la valvula
tricuspide (VT) o puerta de entra-
da al VD; Este mediante su con-
tracciéon (sistole) abre la valvula Fig. 3 - Anatomia cardiaca normal

pulmonar, o puerta de salida del

VD e impulsa la sangre venosa hacia la arteria pulmonar (AP) y circulacion
pulmonar. En los pulmones, la sangre venosa, entra en contacto con el
oxigeno de los alveolos, lo capta, a la vez que expulsa el anhidrido carbé-
nico acumulado; esta nueva sangre, rica en oxigeno, es la sangre arterial,
que vuelve al corazén izquierdo por las venas pulmonares (VP), entra en
la auricula izquierda (Al), pasa al ventriculo izquierdo (VI) a través de su
puerta de entrada, la valvula mitral (VM) y al contraerse (sistole ventricu-
lar) aumenta su presién hasta superar la presion adrtica y abrir la valvula
aortica, puerta de salida del VI, expulsando asi la sangre arterial a la aorta
y circulacién sistémica que la distribuira por todo el organismo.

DE QUE DEPENDERA QUE SU FUNCIONAMIENTO SEA ELADECUADO?
® De que las conexiones entre los distintos niveles o segmentos que for-
man el corazon asi como las entradas al mismo (vasos), sean las correctas

y nho estén cambiadas, de ello depende el que la circulacién sea adecua-
da y eficaz o no; Si la AD en vez de conectar con el VD lo hace con el VI,
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Fig. 4 - Segmentos cardiacos y su tipo de conexion

o bien si del VD en lugar de salir la AP sale la Aorta y del VI nace la AP, la
sangre venosa de las cavas en vez de ir hacia la AP y los pulmones se diri-
gird a la aorta y circulacién sistémica produciendo cianosis y la sangre
arterial procedente de los pulmones en lugar de ir hacia la aorta y circula-
cién sistémica volvera de nuevo a los pulmones a través de la AP dando
lugar a un sistema circulatorio ineficaz.

® De que todos los segmentos cardiacos o cavidades cardiacas y vasos
estén desarrollados adecuadamente o exista sélo una auricula o un solo
ventriculo o un solo vaso o bien, a pesar de estar todos los segmentos pre-
sentes, uno o varios de ellos estan malformados
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® De que las valvulas y las zonas de conexion de unos segmentos con
otros estén normalmente formadas y desarrolladas; Si son pequefias o
estan imperforadas impediran el paso de la sangre, con el consiguiente
estancamiento de la misma en las cavidades que las preceden y la dismi-
nucion de sangre en los territorios hacia los que se dirigia (pulmonar vy sis-
témico).

® De que los tabiques intra y extracardiacos que separan el lado derecho
e izquierdo del corazén (pulmonar de baja presion vy sistémico de alta pre-
sién) estén formados correctamente; Si existen defectos en los septos, se
producira un paso de sangre de la cavidad que tenga mas presion, normal-
mente el izquierdo, conectado a la circulacion sistémica, (de alta presion),
a la de menos presiéon, normalmente el derecho, conectado a la circulacion
pulmonar y por tanto un aumento del volumen de sangre y dilatacién de
las cavidades cardiacas y vasos a los que se dirige.

® De que el musculo - miocardio ventricular- encargado de que la bomba
hidraulica funcione esté normalmente formado y sano. Las enfermedades
del miocardio van a producir un fracaso primitivo de la bomba y por tanto
del sistema

® De la correcta formacién y funcionamiento del sistema eléctrico del
corazén; sus anomalias provocaran trastornos del ritmo cardiacoy / o de
la conduccién del impulso eléctrico y su propagacién adecuada a las célu-
las miocardicas

ALGUNOS CONCEPTOS GENERALES

En primer lugar vamos a definir cada uno de los sintomas clinicos que
constituyen el motivo de consulta de los nifios con cardiopatias congéni-
tas para que de ésta forma los padres puedan entender lo que les decimos
los médicos cuando les informamos sobre la enfermedad o situacién cli-
nica de sus hijos.

® Insuficiencia cardiaca izquierda es la incapacidad por el fracaso del
musculo cardiaco del ventriculo izquierdo para recibir y eyectar la sangre
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arterial a la circulacion sistémica; Sus consecuencias son, anterégrada-
mente, el bajo gasto sistémico, o aporte sanguineo insuficiente a la cir-
culacién sistémica, resultado del fallo como bomba impelente, con, frial-
dad de las extremidades y disminucién de la diuresis; y retrégradamente,
el estancamiento de la sangre en los pulmones con congestion venosa pul-
monar y edema pulmonar consecuencia del fallo como bomba aspirante
® Insuficiencia cardiaca derecha es la incapacidad del lado derecho del
corazén para recibir la sangre venosa sistémica procedente de las venas
cavas y expulsarla hacia los pulmones, sus consecuencias la disminucién
del flujo arterial pulmonar o bajo gasto pulmonar con isquemia arterial
pulmonar en la Rx (Radiografia) de térax y estancamiento retrégrado de
la sangre venosa, con hepatomegalia, sudoracion y edemas

® Insuficiencia cardiaca congestiva cuando existe fracaso derecho e
izquierdo del corazén por tanto hay insuficiencia cardiaca izquierda e
insuficiencia cardiaca derecha

® Cianosis: ;A qué llamamos cianosis? a la coloracién azulada que
adquiere la piel y mucosas cuando el oxigeno en sangre disminuye (hipo-
xemia) por debajo de la concentracion habitual (PO2 < 60 mmHg o SatO2
< 92%). No siempre que un nifio esté cianético, sera cardidépata; es nor-
mal con el llanto y existen otras enfermedades pulmonares, sanguineas,
neurolodgicas, infecciosa etc., que pueden causar cianosis.

® ;A que llamamos crisis hipoxémica? se llama asi a la aparicién brus-
ca de cianosis intensa seguida de palidez, vasoconstriccidén, obnubilacién,
estado confusional y pérdida del conocimiento acompafada de grave
deterioro del estado general e incluso muerte sino se actlia rapida y efi-
cazmente ante esta situacién. Aparecen en cardiopatias congénitas con
obstruccion subpulmonar y comunicacion interventricular, como la
Tetralogia de Fallot

® ;Qué quiere decir distréss respiratorio? dificultad para respirar mani-
fiesta como respiraciéon rapida con retraccién de los espacios intercosta-
les. Aparece cuando hay patologia pulmonar propia y como expresion de
otras enfermedades como sucede en las cardiopatias congénitas.

® ;Qué es el sincope? consiste en pérdida de conciencia debida a la dis-
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minucién brusca del flujo sanguineo cerebral. Hablamos de bajo gasto sis-
témico cuando hay una incapacidad del corazén para mantener un adecua-
do llenado arterial, produciendo también

® ;Qué queremos decir con palpitaciones? son la expresién de la alte-
raciéon del ritmo cardiaco por aumento de su frecuencia. No siempre pato-
l6gicas.

® Todos estos sintomas pueden presentarse de forma aislada y con
mucha frecuencia se presentan asociados.

SIGNOS RADIOLOGICOS: NOMENCLATURA Y SIGNIFICADO

Es importante explicar algunos términos radiolégicos para comprender el
significado de los mismos en el estudio de las cardiopatias congénitas

® Cardiomegalia Se dice que hay Cardiomegalia cuando el tamafo del
corazoén es mayor de lo normal para la edad del nifio

® Plétora pulmonar. Es la expresion radiologica de un flujo arterial pul-
monar aumentado que dilata las arterias pulmonares. se manifiesta como
vasos dilatados cortados transversalmente Suele a parecer en cardiopati-
as congénitas con defecto septal o cardiopatias complejas sin estenosis
pulmonar debido al paso de sangre del circuito de mayor presién, sistémi-
co, al de menor presion, pulmonar.

® Isquemia pulmonar. Es la disminucion del flujo arterial pulmonar; las
arterias pulmonares son escasas y pequefias y no se ven distalmente; se
expresa como pulmones claros. Aparece en las cardiopatias congénitas
gue cursan con obstruccién severa, al flujo arterial pulmonar, anatémica,
(atresia pulmonar valvular) o funcional, cuando el que fracasa es el mio-
cardio del VD (miocardiopatia de Uhl)

® Congestion venocapilar. Es la dilatacion de las venas pulmonares;
Aparece ante cardiopatias congénitas que producen una dificultad para el
desaglie de las venas pulmonares, ésta obstrucciéon que puede ser anato-
mica como en la atresia mitral o funcional, como cuando fracasa el mus-
culo miocardico del VI Sus consecuencias seran el estancamiento de la
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sangre en el territorio venoso pulmonar produciendo dilataciéon venosa,
exudado y si persiste edema pulmonar.

Todos estos sintomas clinicos y signos radiolégicos, se pueden presen-
tar de forma aislada o asociados, dependiendo de la complejidad de la car-
diopatia subyacente (Figura 5 de imagenes RX)

Fig. 5 - Rx de térax significativas

CLASIFICACION SINDROMICA DE LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS

Es una clasificacién sencilla que se apoya en los motivos de consultay en
los datos obtenidos tras una historia clinica detallada, un minucioso exa-
men fisico y una radiografia simple de torax.

El objetivo de esta clasificacién es permitirnos hacer un enfoque diag-
nostico correcto, a la cabecera del enfermo, de su situacion clinica y com-
promiso hemodindmico que nos facilite el tratamiento apropiado de estas
enfermedades (Ver tablas 1,2,3,4,5)

® De acuerdo con los principales sintomas

. Cardiopatias congénitas con cianosis severa

. Cardiopatias congénitas con insuficiencia cardiaca izquierda
. Cardiopatias congénitas con insuficiencia cardiaca derecha

. Cardiopatias congénitas con insuficiencia cardiaca congestiva
. Arritmia

. Otros

A v W N =
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® De acuerdo a los hallazgos radioldgicos
a) Con flujo pulmonar arterial aumentado (plétora pulmonar)
b) Con flujo pulmonar arterial disminuido (isquemia pulmonar)

¢) Con éxtasis venoso pulmonar o congestién venocapilar

@®_1. Cardiopatias congénitas con cianosis severa
Bajo este nombre agrupamos un conjunto de distintas malformaciones

cardiacas con un denominador comun: la presencia de cianosis (color

azul). En las cardiopatias congénitas la cianosis siempre es consecuencia

del paso de sangre venosa (pobre en oxigeno) a la circulacién sistémica

normalmente, cortocircuito veno arterial; la consecuencia inmediata es

que la oxigenacion inadecuada de los tejidos y la cianosis como sintoma

principal. Dentro de este grupo distinguiremos dos subgrupos
- A. Cardiopatias congénitas con cianosis severay flujo pulmonar
arterial aumentado : (plétora pulmonar)

- B. Cardiopatias congénitas con cianosis severay flujo pulmonar

arterial disminuido (isquemia pulmonar)

Tabla 1: Cardiopatias congénitas con cianosis como sintoma principal

A). Con insuficiencia
cardiaca congestiva

B). Con crisis
hipoxémicas

Rx: cardiomegalia y plétora

Rx Sin cardiomegalia e isquemia
arterial pulmonar

Discordancias Unicas intersegmenta-
rias
- Transposicion de las Grandes

Arterias o discordancia ventriculo-
arterial (TGA)

- Inversion ventricular aislada o discor-
dancia atrio-ventricular

Obstruccion pulmonar severa (EP) +
comunicacion interventricular (CIV)

- Tetralogia de Fallot

- Atresia pulmonar con CIV

- Cardiopatias complejas en situacion
“Fallot”: Canal auriculo - ventricular,
Atresia pulmonar +CIV, ventriculos de
doble entrada, Ventriculos doble sali-
da, con estenosis Pulmonar. Atresia
tricuspidea, Discordancias interseg-
mentarias Unicas o dobles con esteno-
sis Pulmonar (EP)
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A) Cardiopatias congénitas con
cianosis severa con ICC y plétora pulmonar

Discordancias Unicas intersegmentarias.
@ Inversion ventricular aislada discordancia atrio-ventricular
® Transposicion de las Grandes Arterias o discordancia ventriculo- arterial
Existe una anomalia en la conexion bien a nivel auriculo -ventricular
o ventriculo arterial por lo que la sangre venosa procedente de las venas
cavas en lugar de ir a la arteria pulmonar para oxigenarse en los pulmo-
nes pasa a la aorta y circulacion sistémica y la sangre arterial, rica en oxi-
geno procedente del pulmén en vez de dirigirse a la aorta y circulacién sis-
témica para oxigenar adecuadamente los tejidos sale a la arteria pulmo-
nar y va de nuevo a los pulmones. En estas discordancias Unicas entre dos
segmentos del corazén se crean dos circulaciones en paralelo absoluta-
mente ineficaces e incompatibles con la vida del nifio, necesitan de algu-
na comunicacion entre ellas para que se mezclen y al menos haya una
pequefa cantidad de sangre venosa que pase a oxigenarse al pulmoén y
sangre arterial que llegue desde la Al a la aorta y circulacion sistémica,
por ello es frecuente la presencia de una comunicacién interauricular o la
permeabilidad del ductus arterioso y en caso de no estar presentes al naci-
miento sera necesario abrirlas como parte de un tratamiento urgente; la
presencia de las mismas hace que aumente el volumen de sangre que pasa
al circuito pulmonar por tener menor presion que el sistémico, por ello
son cardiopatias con cianosis severa y plétora pulmonar

Transposicion de las grandes arterias (TGA)

En esta malformacion existe una alteracién en la conexiéon a nivel ventri-
culo arterial. La aorta (Ao) nace, anormalmente, del ventriculo venoso,
morfolégicamente derecho (VD) y la arteria pulmonar del ventriculo arte-
rial, morfolégicamente izquierdo (VI).La sangre venosa procedente de las
venas cavas pobre en oxigeno, pasa a la aorta y circulacion sistémica La
consecuencia es la hipoxemia, por otro lado el aumento de sangre que
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sobrecarga el pulmén y
cavidades izquierdas
unido a la hipoxemia de
la circulacién coronaria
provocara el fallo miocar-
dico e ICC (figura n° 6).
El sintoma principal es
la cianosis y dificultad
respiratoria. Suelen ser

recién nacidos a término,
bien desarrollados Fig. 6 - Esquema de corazén normal y
corazdén con transposicion de grandes arterias

En la exploracion fisi-
ca, vemos un recién naci-
do cianético, con mal estado general, dificultad respiratoria y llama la
atencion la ausencia de soplos y la normalidad en el resto de la explora-
cion.

La Rx de torax muestra cardiomegalia leve con forma ovoide, por la
retraccion precoz del timo y la posicién de los vasos y plétora arterial pul-
monar.

B) Cardiopatias congénitas con
obstruccion pulmonar y comunicacion interventricular

En este grupo, las malformaciones cardiacas basicas son la obstruccién
severa al flujo sanguineo pulmonar unido a un defecto septal. De un lado
la obstruccion pulmonar severa es responsable del escaso volumen de
sangre oxigenada que llega a las cavidades izquierdas (bajo gasto pulmo-
nar) y por otro lado la propia obstruccion provoca un aumento de la pre-
sion en las cavidades derechas que, unido a la escasez de sangre oxige-
nada en cavidades izquierdas provocan el paso de la sangre venosa a la
circulacion sistémica, cortocircuito veno-arterial, bien directamente, o a
través de una CIV o de una CIA o foramen ovale forzado: Las consecuen-
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cias son hipoxemia en la sangre arterial y cianosis clinica cuya intensidad
depende del grado de severidad de la obstruccién pulmonar.
Representantes de éste grupo son:
® Tetralogia de Fallot
® Atresia pulmonar con CIV
® Cardiopatias complejas en “situacion Fallot”: defectos del septo atrio
ventricular, ventriculos de doble entrada o doble salida, etc. con
estenosis Pulmonar

Tetralogia de Fallot

Son varios defectos simultdneos, obs-
truccion dindmica subpulmonar,
comunicaciéon entre ambos ventricu-
los y la arteria aorta sale a caballo
sobre ambos ventriculos recibiendo
directamente la sangre arterial y veno-
sa procedente de los mismos, por lo
tanto desaturada. La severidad de la
cianosis dependera de la severidad de

la obstruccién pulmonar y del tamafio
del defecto septal (Figura n° 7) Fig. 7 - Tetralogia de Fallot
Los sintomas derivados van a ser

la cianosis y las crisis hipoxémicas; se llama asi a la aparicién brusca de
cianosis intensa seguida de palidez, vasoconstriccion, obnubilacion, esta-
do confusional y pérdida del conocimiento acompafiada de grave deterio-
ro del estado general e incluso muerte si no se actua rapida y eficazmen-
te ante esta situacién. Esta situacion es propia de las cardiopatias con obs-
truccion subpulmonar severa y comunicacion interventricular, su mejor
representante es la Tetralogia de Fallot y cardiopatias en “situacién Fallot”.
Esta situacion se puede desencadenar en nifios con esta patologia en
situaciones que requieren un aumento del gasto cardiaco, y frecuencia
cardiaca como el ejercicio, el llanto, el esfuerzo para la defecacién o con
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anemia relativa. Ante estas situaciones que requieren incremento del
gasto cardiaco, el corazéon aumenta su contractilidad y al hacerlo puede
provocar un cierre total en la via de salida pulmonar. Ante esta situacion,
la aorta y las arterias coronarias solo reciben sangre venosa procedente
del ventriculo derecho, a través de la comunicacion interventricular, pues-
to que a la Al y VI no les llega nada de sangre oxigenada. Siempre son
patologias de causa cardiaca y pueden provocar dafos cerebrales irrever-
sibles, e incluso la muerte del enfermo.

En la Exploracién fisica nos encontraremos con nifios con cianosis mas
0 menos severa, con curvas de crecimiento lentas. Los pulsos suelen ser
normales o celer, en la palpacién cardiaca no encontramos datos que
sugieran crecimiento cardiaco y el latido suele ser quieto. En la ausculta-
cion es tipico un soplo sistolico de eyeccion pulmonar cuya duracion es
inversamente proporcional a la severidad de la obstrucciéon pulmonar
(desaparicion total durante la crisis hipoxémica por cierre total del infun-
dibulo. La auscultacion pulmonar suele ser limpia, y la palpacién abdomi-
nal no muestra visceromegalias.

@ 2. Cardiopatias congénitas con insuficiencia
cardiaca izquierda y congestiéon venosa pulmonar

Bajo este epigrafe se incluyen un grupo de malformaciones cardiacas sim-
ples o complejas cuyo denominador comin es la presencia de obstruc-
cion severa al flujo sistémico, dicha obstruccion puede producirse a lo
largo del camino entre las venas pulmonares y la circulacidon arterial sisté-
mica - desde las venas pulmonares, como sucede en el drenaje venoso
pulmonar anémalo, infradiafragmatico, o supradiafragmatico con obstruc-
cién ; En otros casos la obstruccién esta a la entrada y /o salida del ven-
triculo izquierdo como en la atresia mitral, ventriculo izquierdo hipoplasi-
co, atresia aértica y/o hipoplasia severa de aorta ascendente, o incluso la
obstruccion puede estar en la propia aorta como sucede en los casos con
interrupcion del arco o del istmo aértico o con coartacion aodrtica
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Tabla 2: Cardiopatias congénitas con

insuficiencia cardiaca izquierda y/o congestiva

Rx torax: congestion venosa pulmonar

Presentacion muy precoz:
12 horas de vidas

Presentacién precoz:
primera semana de vida

A) Cianosis (mezcla)

B) Sin cianosis

Obstrucciones severas al flujo
sistémico

- Sindrome del ventriculo izquierdo hipo-
plasico.

- Cor Triatriatum

- Atresia aértica y/o hipoplasia aorta

- Coartacion aortica

- Estenosis aortica severa

- Miocardiopatias como
Fibroelastosis, glucogenosis, arte-
ria coronaria anémala

- Tanel aorta- ventriculo izquierdo

ascendente

- Malformaciones severas de la valvula
mitra

- Interrupcion istmo /arco aértico

- Drenaje venoso pulmonar anémalo total
obstructivo/infradiafragmatico (DVPAOI)
- Cardiopatias complejas con obstruccion
severa al flujo sistémico

Consecuencias hemodindmicas comunes a todo el grupo seran: hacia ade-
lante la disminucién severa del flujo sistémico, bajo gasto sistémico, y
retrogradamente, a nivel pulmonar, éstasis venoso pulmonar con dilata-
ciéon de las venas, capilares pulmonares y edema pulmonar;

Dentro del grupo encontramos dos formas de presentacion de acuerdo
a la presencia o no de cianosis y a su momento de aparicion, aunque este
ultimo puede no ser tan evidente (Tabla 2):
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A) Cardiopatias congénitas con insuficiencia cardiaca izquierda y/o

congestiva, cianosis de mezcla y congestion venosa pulmonar

Sindrome del ventriculo izquierdo hipoplasico. (SVIH)

Bajo este nombre incluimos
un conjunto de malformacio-
nes cardiacas que presentan
un comportamiento fisiopato-
légico y un tratamiento médi-
co-quirurgico similar, como
la hipoplasia del ventriculo
izquierdo propiamente dicha,
la atresia aodrtica, atresia
mitral y la hipoplasia severa
de la aorta ascendente.

En todos ellos, la presencia
de una obstruccion severa a
la entrada y /o salida del ven-
triculo izquierdo serd respon-
sable del bajo gasto sistémi-
co, y de la congestion venosa

Fig. 8 - Sindrome del ventriculo

izquierdo hipoplésico

pulmonar, ademas es muy frecuente la presencia de un defecto en el septo
atrial (CIA) que permite que la sangre procedente de las venas pulmona-
res al no poder pasar hacia las cavidades izquierdas o a la circulacién sis-

témica, pase desde la auricula a izquierda (Al) a la auricula derecha (AD),

ventriculo derecho(VD), y arteria pulmonar (AP) y desde aqui, la sangre

mezclada (arterial y venosa) pasara a la aorta y circulacion sistémica a tra-

vés del ductus arterioso (DA). Dependiendo de la severidad de la obstruc-

cion y del tamafo y permisividad de la CIA el nifio presentarda mas o

menos congestién venosa pulmonar y cianosis. El flujo sistémico depen-
dera del tamafio y permeabilidad del DA (Figura n°8)
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Drenaje venoso pulmonar anémalo total infradiafragmatico

En el drenaje venoso pulmonar anémalo total infradiafragmatico (Figura n®
9) las venas pulmonares (VP), en lugar de entrar en la auricula izquierda
(Al) drenan a un colector(VPC) que discurre por detras de la Al con direc-
cion hacia el diafragma, lo atraviesa y desemboca en la unién de la vena
porta (VPT) con la vena cava inferior donde se mezcla con la sangre veno-
sa sistémica y asi, entra en la auricula derecha; La sangre mezclada pasa
a la circulaciéon sistémica por dos vias: de un lado, desde las cavidades
derechas pasa a la arteria pulmonar y a través del DA pasa a la aorta y cir-
culacién sistémica y por otra parte desde la AD pasa por la CIA a la Al, VI
y aorta. Las consecuencias que conlleva esta anomalia son: disminucién
del tamafo de las cavidades izquierdas debido a la falta de llenado direc-
to por las venas pulmonares, por otro lado. La severa obstruccion al dre-
naje de las venas pulmonares provoca éxtasis venoso pulmonar muy seve-
ro (pulmon en panal de abeja), hipertension arterial pulmonar severa; todo
ello darda como resultado insuficiencia cardiaca izquierda seguida de insu-

Fig. 9 - Drenaje venoso pulmonar anémalo total intradiafragmatico
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ficiencia respiratoria e insuficiencia cardiaca derecha por la severa hiper-
tensién pulmonar y cianosis

Interrupcion del arco o del istmo aértico

Es, como su nombre expresa una
falta de continuidad entre aorta
ascendente y descendente (Figura
n° 10) por lo que la sangre arterial
s6lo va a irrigar la aorta ascenden-
te es decir la cabeza, cuello y
extremidades superiores; La aorta
descendente, y con ella la circula-
cion sistémica de la mitad inferior
del cuerpo se va a rellenar con
sangre venosa procedente de la
arteria pulmonar a través del duc-
tus arterioso, que sera el encarga-
do de mantener la circulacién sis- Fig. 10 - Interrupcion del istmo aodrtico
témica, esto hace que la cianosis
s6lo aparece en la mitad inferior del cuerpo.

Estas malformaciones pueden presentarse aisladas o asociadas a defec-
tos septales que precipitan y agravan el cuadro clinico.

Coartacion aértica abrupta

Esta malformacion consiste en la obstrucciéon distal provocara hiperten-
sidbn en aorta ascendente, vasos del cerebro y miembros superiores, e
hipotension e hipoaflujo en la aorta distal a la zona obstruida. En las for-
mas severas del recién nacido la obstruccién puede llegar a ser casi total
y ser el Ductus Arterioso el encargado de mantener la circulacién distal
sistémica pudiendo aparecer cianosis distal (Figura n® 11)

Los sintomas en estos enfermos se presentan muy precozmente. Son
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recién nacidos gravemente enfer-
mos con severa dificultad respi-
ratoria, palidez grisdcea y ciano-
sis rechazo del alimento o difi-
cultad para el mismo. En ocasio-
nes disminucién de la diuresis y
retencion de liquidos

La exploracion fisica nos con-
firma los hallazgos generales
referidos, destacando el distréss
respiratorio, la piel atigrada, sub-
cianética, sudorosa y fria. Los

pulsos arteriales nos pueden dar
mucha informacion sobre el tipo Fig. 11 - Coartacion de aorta

de obstruccion sistémica; Si son
muy débiles o ausentes en las cuatro extremidades nos hablan de que la
obstruccion es a la entrada y/o salida del VI, mientras que si en MS son
normales o tensos y muy débiles o ausentes en miembros inferiores (Ml)
sospecharemos una coartacién aértica. La intensidad del segundo tono, la
presencia o no de ritmo de galope, junto con la deteccion de estertores
diseminados y/o de hipoventilacion y hepatomegalia severa en la palpa-
cion abdominal nos pueden informar bien de la situacion hemodinamica
en que se encuentra el paciente

Rx térax Inicialmente el corazén puede no estar agrandado, la cardio-
megalia aparecera cuando fracase el miocardio; la presencia de conges-
tion veno-capilar es frecuente en el DVPAT infradiafragmatico (imagen en
“panal de abeja” del parénquima pulmonar) y VIH. En las demas obstruc-
ciones la congestion venosa pulmonar no suele aparecer tan precozmen-
te.
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B). Cardiopatias congénitas con insuficiencia cardiaca izquierda
y/0 congestiva, sin cianosis con cogestion venosa pulmonar

® Estenosis adrtica severa.

® Miocardiopatias como Fibroelastosis, glucogenosis, arteria coronaria
anoémala.

® Tunel aorta- ventriculo izquierdo.

En este grupo el fracaso del miocardio del VI puede producirse por una
obstruccion mecanica localizada en la valvula aortica (estenosis valvular
aortica) o bien en el istmo adrtico (coartaciéon aértica), o también por dano
o enfermedad del miocardio ventricular (miocarditis, miocardiopatias).
Cuando la obstruccién es mecanica, como en los casos de coartacion o
estenosis aortica aisladas la fisiopatologia es similar a la del grupo ante-
rior con bajo gasto anterégrado y edema pulmonar retrégrado, pero sin
mezcla de sangre arterial y venosa por lo que cursan sin cianosis.

En los casos con enfermedad miocardica bien sea primaria como en las
miocardiopatias de deposito cdmo la glucogenosis o bien por patologia
coronaria la ICC se debe al fallo del propio muasculo del corazén vy el tra-
tamiento serda quirurgico (como en los casos con origen anémalo de la
arteria coronaria) o médico como en las miocarditis o en las enfermeda-
des primarias del musculo cardiaco (miocardiopatias).

Los sintomas suelen aparecer mas tardiamente siendo los comunes a
los descritos en la ICI

En la exploracién es frecuente encontrarnos con un lactante grave mal
perfundido con taquicardia, pulsos arteriales pequefios, cardiomegalia a
la palpacién y ritmo de galope junto con soplos de insuficiencia mitral. Los
demas hallazgos clinicos y radiolégicos son similares a los descritos en la
ICC
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@ _3. Cardiopatias congénitas con ICD severa, cianosis variable,
cardiomegalia severa e isquemia arterial pulmonar

Este es un grupo con personalidad propia de la edad pediatrica, por pre-
sentarse como insuficiencia cardiaca derecha (ICD) pura y no secundaria
al fracaso del VI. El fracaso del VD puede producirse por :

a) Sobrecargas de presién a la entrada y /o salida del VD, como en la
Atresia pulmonar con septo interventricular integro (AP+Sl), la
hipoplasia primitiva del VD y la atresia tricispide con estenosis
/atresia pulmonar

b) Sobrecargas de volumen como en la enfermedad de Ebstein

¢) Enfermedad miocardica primaria como en la miocardiopatia de UHL

Todas estas malformaciones producen una incapacidad del ventriculo,
anatémica o funcional, para poder eyectar la sangre venosa desde el
mismo a la arteria pulmonar y circulacion pulmonar, lo que conlleva a un
bajo gasto pulmonar y en consecuencia disminucién del volumen de san-
gre oxigenada que llega a las cavidades izquierdas y en consecuencia bajo
gasto sistémico. Por otro lado al no existir comunicacion interventricular
la sangre queda estancada en las cavidades derechas provocando éstasis
venoso sistémico con dilatacion de la AD y venas cavas. Las consecuencias
son Insuficiencia cardiaca derecha (ICD), bajo gasto sistémico y cianosis,
dependiendo, de la severidad de la obstruccién pulmonar y del tamano de
la comunicacion interauricular (CIA)

Cardiopatias congénitas con insuficiencia cardiaca derecha
® Atresia pulmonar con septo integro (AP+SI)
® Formas severas de Ebstein con / sin EP

@® Miocardiopatia de Uhl,
® Hipoplasia primitiva del ventriculo derecho
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Tabla 3: Cardiopatias congénitas con
insuficiencia cardiaca derecha (ICD)

CIA PEQUENAnar CIA GRANDE
ICD severa y bajo gasto sistémico ICD moderada y cianosis
moderada

Rx : gran cardiomegalia (dilatacion de AD ) e isquemia arterial pulmonar

- Atresia pulmonar con septo integro | - Atresia pulmonar con septo

- Formas severas de Ebstein aislada integro

con/ sin EP - Formas severas de Ebstein

- Miocardiopatia de Uhl, aislada con/ sin estenosis pul-
- Hipoplasia primitiva del ventriculo monar EP

derecho - Miocardiopatia de Uhl,

- Hipoplasia primitiva del ven-
triculo derecho

- Atresia pulmonar con septo integro (AP+SI) Existe una obstruccion
anatémica total a nivel de la valvula pulmonar (Figura n® 12 ) que impide
la salida de la sangre venosa desde el VD a la circulacion pulmonar y pro-
voca el fracaso del propio ventriculo

- Hipoplasia primitiva del ventriculo derecho (VDH) Existe una limita-
cion severa a la entrada de la sangre desde la AD al VD determinada por
la hipoplasia (pequefiez) del VD (Figura n°® 12 ).

- La enfermedad de Ebstein (Figura n° 12), la valvula tricGspide esta mal-
formada y adherida a la pared ventricular, de tal modo que es incapaz de
abrirse y cerrarse adecuadamente por lo que puede provocar obstruccion
a la entrada de la sangre al VD y a veces también a la salida ventricular,
ademas como tampoco se cierra correctamente, durante la contraccion del
VD la sangre en vez de ir hacia la arteria pulmonar vuelve y regurgita hacia
la AD debido a la severa insuficiencia tricuspidea, esta situacion puede
verse agravada por la presencia de EP asociada

- Miocardiopatia de Uhl Consiste en la ausencia de miocardio del VD
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que sélo consta de endocardio y pericardio, la consecuencia es la falta de
funcién contractil del VD y en consecuencia su incapacidad para eyectar la
sangre venosa desde el VD a la arteria Pulmonar. Esta situacién conlleva a
la ICD y bajo gasto pulmonar

Los sintomas principales van a ser los derivados de un lado de la insufi-
ciencia cardiaca derecha, con hepatomegalia, edemas y ascitis y por otro
los provocados por la escasa cantidad de sangre oxigenada que llega a las
cavidades izquierdas y aorta y, en consecuencia, bajo gasto sistémico y
cianosis si la CIA es amplia.

En la exploracion fisica encontraremos un nifio recién nacido grave, con
cianosis variable, pulsos débiles, distensién abdominal por hepatomega-
lia moderada severa, soplo pansistélico de insuficiencia tricispide en F
Tric 2° R Unico y soplo continuo de DAP permeable en fosa subclavicular.

La Rx de torax nos mostrara cardiomegalia de moderada a severa con
isquemia arterial pulmonar.

Fig. 12 - Atresia pulmonar con septo integro,
ventriculo derecho hipoplasico y Enf Ebstein.
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@ 4. Cardiopatias congénitas con insuficiencia
cardiaca congestiva y plétora pulmonar

En este grupo de cardiopatias hemos incluido malformaciones simples y
muy complejas debido a que todas ellas cursan con defectos septales, sin
obstruccion pulmonar, que producen cortocircuito sistémico- pulmonar,
provocando sobrecarga de volumen con dilatacion arterial pulmonar y de
las cavidades cardiacas, lo que provocara, si no se corrige, dafio del mio-
cardio ventricular e insuficiencia cardiaca congestiva, junto con hiperten-
sion arterial pulmonar.

En el primer mes de la vida es raro que los nifios portadores de estas
cardiopatias presenten sintomas que les hagan ir al médico, salvo en los
casos de recién nacidos prematuros. Las elevadas resistencias pulmonares
que tiene el recién nacido normal a término por el estado de vasocons-
triccion pulmonar y el grosor de las paredes de sus arterias, frenaran el
paso de la sangre a la circulacion pulmonar en este periodo, que es el
tiempo que normalmente tardan en caer las resistencias pulmonares. No
ocurre asi en el recién nacido prematuro, el cual nace, ya, con unas arte-
riolas pulmonares de pared muy delgada, por la falta de maduracién de
las mismas, y resistencias pulmonares bajas, por lo que su pulmoén no esta
preparado para frenar la sobrecarga de volumen arterial pulmonar que
supone estas cardiopatias y en consecuencia los sintomas, en estos
nifios, se presentaran desde el momento del nacimiento.

Dentro de este grupo hemos hecho dos subgrupos de acuerdo a la pre-
sencia o no de cianosis leve (ver tabla 4).
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Tabla 4: Cardiopatias congénitas con
insuficiencia cardiaca congestiva (ICC)

Distréss respiratorio, infecciones pulmonares frecuentes
curva de peso lenta

A. sin cianosis (cortocircuito B. con cianosis leve de mezcla
sistémico - pulmonar) por cortocircuito Mixto

Rx : cardiomegalia, siluetas cardiacas peculiares y plétora arterial pulmonar

- Ductus Arterioso permeable (DA) Cardiopatias complejas sin esteno-
- Ventana aorto- pulmonar (V Ao-P) sis pulmonar con mezcla de la san-
- Comunicacién interventricular (CIV) gre arterial y venosa en las auricu-

- Comunicacién interauricular (CIA) las, ventriculos o grandes vasos sin
- Canal atrio-ventricular (C.A-V) obstruccion pulmonar ni sistémica

- Drenaje venoso pulmonar anémalo par- | - Tronco arterial comdn

cial (DVPAP) - Ventriculo Unico de doble entrada
- Dobles discordancias intersegmentarias | - Ventriculo derecho de doble salida
con CIV, sin EP - Atresia tricaspide con flujo pul-

monar aumentado

- Drenajes venoso pulmonar an6-
malo total a coraz6n derecho
(DVPAT supradiafragmatico)

A. Defectos septales con cortocircuito puro sistémico- pulmonar

Este grupo contiene las cardiopatias congénitas mas frecuentes y mas faci-
les de corregir por cirugia o cateterismo terapéutico. Dentro de este grupo
hay peculiaridades propias, del nivel en que se produce el cortocircuito
sistémico pulmonar, que los diferencia entre si clinica y hemodinamica-
mente. Asi en la CIA (Figura n° 13) y en los casos con DVPAP, en que
parte de las venas pulmonares no drenan en la auricula izquierda sino
que lo hacen en el sistema venoso derecho, se produce dilatacion de las
cavidades derechas y de la circulacion pulmonar, sin sobrecargar el lado
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izquierdo; En los casos con Ventana Aorto- Pulmonar y Ductus (Figura n°
14) la sobrecarga de volumen afectara ademas de las arterias pulmonares
y las cavidades izquierdas, también la raiz de la aorta; En la CIV (Figura n°
15) y Canal A-V (Figura n® 16), se sobrecargan las cavidades izquierdas, el
VD vy la arteria pulmonar;. Todos los cortocircuitos, debido a la sobrecar-
ga de volumen del VI terminan dilatandolo y dafidndolo produciendo su

fracaso si no se corrige.

Ductus Arterioso permeable (DAP)

® Ventana aorto- pulmonar (V Ao-P)

® Comunicacion interventricular
(CIV)

® Comunicacion interauricular (CIA)

® Canal atrio-ventricular (C.A-V)

® Drenaje venoso pulmonar
anoémalo parcial (DVPAP)

® Dobles discordancias
intersegmentarias con CIV, sin EP

Los Sintomas seran los derivados de la
ICC y normalmente no dan la cara hasta
pasado el mes de vida. Los nifios suelen
ir al pediatra porque comen mal, estan
sudorosos e irritables, hipodesarrollados,
respiran con dificultad y padecen infec-
ciones pulmonares de repeticion.

En la Exploracién clinica vemos lactan-
tes mas o menos desnutridos, palidos,
con cierto tiraje sub e intercostal. Los
pulsos suelen ser saltones o celer, taqui-
cardico. En la palpacién cardiaca nota-
mos un latido tumultuoso y con despla-

Fig. 13 - Comunicacion
interauricular

Fig. 14 - Ductus arterioso
persistente
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zamiento de la punta hacia la axila. Puede
haber un ritmo de galope y dependiendo de
la localizacién del defecto septal encontra-
remos distintos soplos cardiacos,pero casi
siempre, si el defecto es amplio vamos a
escuchar un soplo eyectivo de hiperaflujo
pulmonar, probablemente un soplo meso-
diastélico derecho o izquierdo seglin se
trate de un defecto interauricular o inter-

ventricular ; En los casos con DAP escucha-

remos un soplo continuo como expresion Fig. 15 - Comunicacion

interventricular
del paso de la sangre desde la aorta a la

arteria pulmonar tanto en sistole cémo en
diastole.

La auscultacién pulmonar nos informara
sobre la repercusion de la sobrecarga de
volumen en los vasos pulmonares y parén-
quima pulmonar. La palpacion abdominal
suele mostrar hepatomegalia variable

La Rx de térax muestra cardiomegalia
variable y plétora pulmonar; pueden verse
lesiones residuales, parenquimatosas,
como atelectasias, etc. que son la expresién

de la repercusion del aumento del volumen

Fig. 16 - Canal auriculo -
de sangre pulmonar.

ventricular
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B. Cardiopatias congénitas con insuficiencia cardiaca congestiva y cia-
nosis leve de mezcla por cortocircuito mixto plétora pulmonar

- Cardiopatias complejas sin estenosis pulmonar

Con mezcla de la sangre arterial y venosa en las auriculas, ventriculos o
grandes vasos sin obstruccién pulmonar ni sistémica

® Tronco arterial comun

® Ventriculo de doble entrada (Corazén univentricular)

® Ventriculo derecho de doble salida(VDDS)

@ Atresia tricuspide con flujo pulmonar aumentado

® Drenajes venoso pulmonar anémalo total a corazén derecho (DVPAT
supradiafragmatico)

Este grupo lo forman un conjunto de mal-
formaciones cardiacas complejas en las que
se produce mezcla de sangre arterial y
venosa bien sea en una misma auricula
(DVPAT y en la Atresia tricispide); en los
casos con un solo ventriculo en donde
desembocan las dos auriculas (Corazén
univentricular) o bien a nivel de los vasos
(Tronco arterial comun), porque los dos
salen del mismo ventriculo o porque solo
hay un vaso del que salen juntas las dos cir-
culaciones como sucede en el.

Fig. 17 - Drenaje pulmonar
venoso anémalo

La diferencia con el grupo anterior es la cia- suprafiafragmético

nosis leve que se produce como resultado de

la mezcla de las dos circulaciones en auriculas, ventriculos o grandes vasos,
por defecto de tabique. Existe un aumento del volumen de sangre que va a
los pulmones por predominio del cortocircuito sistémico -pulmonar que se
produce cémo consecuencia de la diferencia de presion entre ambos, circui-
tos sistémico y pulmonar, con lo que la cantidad de sangre oxigenada que
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retorna del pulmén al corazén estd aumenta-
da lo que hace que la saturacion de la sangre
que sale a la circulacién sistémica esta muy
poco desaturada; El resultado es una subcia-
nosis clinica, a veces dificil de detectar. El
aumento de volumen sanguineo que retorna
al corazén va a producir sobrecarga de volu-
men de las cavidades cardiacas con la consi-
guiente dilatacion y dafio miocardico que
provocara la insuficiencia cardiaca congesti-
va. Ver figuras n® 17 y 18.

Fig. 18 - Truncus arterioso

Los sintomas propios de este grupo normalmente no suelen aparecer
antes del mes de vida y son los derivados de la ICC provocada por sobre-
carga de volumen. Presentan infecciones pulmonares frecuentes, debido
al aumento del volumen de sangre circulante en el pulmdn que provoca
dilatacion de arterias y arteriolas, que comprimiran a los bronquios;
También se produce un aumento de la presion hidrostatica con salida de
exudado a los alvéolos pulmonares, presentan cansancio y fatiga con el
esfuerzo de tomar un biberdn, sudoracion, hipodesarrollo y dificultad res-
piratoria.

La exploracion clinica puede ser muy rica presentando cierto grado de
palidez muco cutanea, respiracion agitada pulsos celer en las 4 extremi-
dades. La palpacion cardiaca muestra un latido tumultuoso tanto paraes-
ternal como de la punta, que suele estar desplazada hacia fuera. En la
auscultacion cardiaca es frecuente, ademas del soplo de eyeccién pulmo-
nar por el hiperaflujo, otros soplos mesodiastélicos de llenado tricispide
(en los casos de CIA o DVPAP), o mitral como expresion del incremento del
volumen de sangre que retorna a las cavidades izquierdas o univentricu-
lares; la presencia de un ritmo de galope por 4° tono de contraccién auri-
cular nos indica que hay fracaso ventricular en su misién de bomba aspi-
rante y necesita de la contraccion auricular. Hay determinadas malforma-
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ciones cdmo es el caso del Tronco arterial comln con una auscultacién
propia que nos hara pensar en ella

La Rx de térax nos mostrara un corazén aumentado de tamafio como
expresion de su dilatacion por la sobrecarga de volumen y dilatacion de
las arterias pulmonares y venas: plétora y congestion y atelectasias resi-
duales.

Como resumen de éste grupo de cardiopatias congénitas complejas
debemos saber que sus sintomas clinicos van a variar, dependiendo de si
tienen asociada obstruccién a la circulaciéon sistémica, a la circulacién pul-
monar o no presentan obstruccién ninguna (cortocircuitos bidirecciona-
les).

@ 5 Anillos vasculares

Con este nombre se conoce una serie de malformaciones vasculares extra-
cardiacas, que provocan compresion del es6fago o la traquea, los mas
sintomaticos son:

® Doble arco aértico

® Arco aortico con Ductus arterioso persistente contralateral

® Arteria subclavia anémala

® Arteria pulmonar anémala (Sling pulmonar)

Figs. 19,20 y 21 - Doble arco aortico;
Arco Ao con Ductus contralateral; Sling pulmonar
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Los tres primeros: doble arco aértico, ductus arterioso persistente con-
tralateral al arco y mas raramente la arteria subclavia anémala producen
compresidon del es6fago y provocan disfagia que puede causar aspiracio-
nes de alimentos y pueden comprimir la traquea produciendo desde el
nacimiento estridor laringeo y problemas respiratorios.

La Arteria pulmonar anémala pasa entre el es6fago y la traquea compri-
miendo esta Ultima, la consecuencia principal es el dafio en los cartilagos
laringeos produciendo tragueomalacia a ese nivel. Se manifiesta clinica-
mente por estridor laringeo. Ver Figuras 19, 20, 21.

Trastornos del ritmo y/o de la conduccion cardiaca

Este grupo va estar representado por dos formas principales de sintomas
a) Las taquiarritmias o ritmos rapidos; Se manifiestan como palpita-
ciones muy rapidas con latidos incontables
b) Las bradiarritmias o ritmos lentos; Pueden presentarse como mare-
os e incluso pérdidas del conocimiento y generalmente su maximo
representante es el bloqueo auriculo-ventricular completo congénito
que se suele diagnosticar en el feto y que en ocasiones necesita la
implantacién de marcapasos, si la frecuencia cardiaca es muy lenta.

Dentro de lo complejo que puede resultar hacer una clasificacion de las
CC y dado que este Manual va dirigido a padres y familiares, nos ha pare-
cido util presentar de forma esquematica en dos tablas (Tablas 5y 6) la
clasificacion clasica de acuerdo a la presencia o no de cianosis (CC ciano-
ticas y acianéticas). En cada una hemos hecho un resumen de los princi-
pales sintomas, hallazgos radioldgicos y hechos fisiopatoldgicos.
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CLiNICA

SIGNOS RADIOLOGICOS

FISIOPATOLOGIA

CARDIOPATIA

- Cianosis severa
-Presentacion pre-
coz:

- Con /sin ICC

- no soplos cardia-
cos

Cardiomegalia variable
corazon ovoide
plétora pulmonar

Paso directo de san-
gre venosa al circuito
arterial

-Discordancia ventriculo
- arterial o
Transposiciéon de
Grandes Arterias. TGA
Discordancia auriculo -
ventricular o Inversion
ventricular aislada

-Cianosis severa
Presentacion ler
mes
-Crisis hipoxémi-
cas

-Corazo6n normal o
pequeio

- en forma “zueco”

- Isquemia pulmonar

Obstruccion severa al
flujo pulmonar con
defecto septal. (CIV,
CIA)

Paso de sangre veno-
sa del VD a la aorta:
cortocircuito veno-
arterial

-Tetralogia de Fallot y
-Cardiopatias comple-
jas con EP en” situacion
Fallot”: Canal auriculo -
ventricular, atresia pul-
monar +ClV, ventriculos
de doble entrada /doble
salida, atresia tricuspi-
dea + EP

- Cianosis variable
-ICD y bajo gasto
en proporcién
inversa a la ciano-
sis Presentacion
precoz

-Cardiomegalia mode-
rada/ severa
-Isquemia pulmonar

Obstruccién severa
anatémica o funcio-
nal al flujo pulmonar
sin CIV

Sobrecarga de pre-
sion, de volumen o
enfermedad del pro-
pia del miocardio VD
Paso de sangre
venosa por CIA o
foramen ovale forza-
do a circulacion sisté-
mica

-Atresia pulmonar con
septo integro

- Ventriculo derecho
hipoplasico

- formas severas de
Ebstein
-Miocardiopatia de Uhl

Cianosis modera-
da

ICC bajo gasto
Presentacion pre-
coz: 12 horas de
vida

- Cardiomegalia varia-
ble o normal,

- Congestion venocapi-
lar (panal de abeja)

Mezcla total sangre
arterial. y venosa: a
nivel auricular
Estasis venoso pul-
monar.

Bajo gasto sistémico

-Sindrome ventriculo
izquierdo hipoplasi-
co (S.VIH)

-Drenaje venoso pulmo-
nar anémalo total
Obstructivo /infradia-
fragmatico

Cardiopatia complejas
con E Ao severa o
Coart. Ao

Cianosis leve
ICC

Presentacion a
partir del mes de
vida

-Cardiomegalia y pléto-
ra

-Formas peculiares de
la silueta cardiaca
convexidad borde
izdo, dilatacion AD,
hilios pulmonares
altos

mufieco de nieve etc.

Cianosis leve, mezcla
de sangre arterial y
venosa a nivel auricu-
lar, ventricular y
grandes vasos

-Cardiopatias comple-

jas sin EP

-Ventriculo Unico, atresia
tricispide, Ventriculo
derecho de doble salida
- Truncus arterioso
-DVPAT no obstructivo
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TABLA 6. CARDIOPATIAS CONGENITAS ACIANOTICAS

CLIiNICA SIGNOS RADIOLOGICOS FISIOPATOLOGIA CARDIOPATIA
ICI /ICC, bajo Congestion venocapi- | Obstructivas Corazéon | Coartacién adrtica
gasto, lar Izquierdo. Sobrecarga | Interrupcion istmo aérti-
oliguria de presién co
estenosis adrtica
estenosis mitral
ICI /ICC Cardiomegalia MIOCARDIOPATIAS Dilatada y coronaria
bajo gasto congestion venocapilar | Enfermedad del mio- | an6mala

Distréss respirato-
rio

cardio con disfuncion
sistolica o sistélica

hipertrofica, glucogeno-
sis

ambos del mismo fibroelastosis, coronaria
anomala
ICC Cardiomegalia y pléto- | Cortocircuito de ClV, CIA, canal auriculo-

Distréss respirato-
rio Curva de peso
lenta Infecciones
pulmonares fre-
cuentes

ra arterial pulmonar

izquierda a derecha.
Sobrecarga de volu-
men de cavidades
cardiacas y circula-
cion pulmonar

ventricular, ductus, arte-
rioso, ventana aorto -
pulmonar

drenaje venoso anémalo
pulmonar parcial

Asintomaticos o
distrés respirato-
rio, curva de peso
lenta e infecciones
de repeticion

Cardiomegalia y circu-
lacion pulmonar nor-
mal con dilatacion
cavidad a la que regur-
gita la sangre

Insuficiencias valvula-
res y otras.
Sobrecarga de volu-
men

Insuficiencia mitral,
insuficiencia aortica
tunel aorta- VI
insuficiencia pulmonar
coronaria anémala

Asintomatico

Isquemia pulmonar
leve con corazén nor-
mal salvo dilatacion
tronco pulmonar

Obstructivas Corazon
dcho. Sobrecarga de
presion

Estenosis pulmonar val-
vular y supravalvular
estenosis de ramas peri-
féricas

Crisis de disfagia
y atragantamiento

Impronta en esofago-
grama
broncoaspiraciones

Compresién esofagi-
ca o traqueal

Anillos vasculares
Doble arco aodrtico
Ductus persistente con-
tralateral al arco aértico
Arteria pulmonar ané-
mala
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Fisiopatologia general
de las cardiopatias congénitas

CONCEPTO

La fisiopatologia de las cardiopatias congénitas (CC) trata de explicar
cémo funciona el aparato cardiocirculatorio y respiratorio en situacio-
nes “especiales” en las que debido a una alteracién congénita en la anato-
mia cardiaca se han de poner en marcha una serie de mecanismos de
adaptacion cuyo objetivo final es poder seguir cumpliendo las funciones
esenciales de oxigenacién de la sangre y bombeo de ésta a todo el orga-
nismo. De esos mecanismos de adaptacion se derivan una serie de signos
y sintomas que reconoceremos en el nino cardiépata.

SITUACIONES “ESPECIALES”

® Cortocircuitos de izquierda a derecha

La sangre que ya ha pasado por el pulmén y que por tanto ya estd cargada
de oxigeno (02) y liberada de diéxido de carbono (CO2), vuelve a entrar en
el circuito pulmonar debido a que los dos circuitos, el sistémico y el pulmo-
nar se comunican a través de un defecto; lo mas habitual es que exista un
“agujero” en uno de los tabiques que divide al corazén (comunicaciones
interauriculares y comunicaciones interventriculares). En otras ocasiones lo
gue ocurre es que existe un conducto que comunica ambos circuitos, ya que
va desde la arteria aorta hasta la arteria pulmonar, que deberia cerrarse
poco después del nacimiento pero que a veces no lo hace (conducto arterio-
so persistente). Especialmente frecuente en los nifios afectos del Sindrome
de Down es que el corazén presente un gran “agujero” central por lo que
ambos tabiques y también las valvulas auriculo-ventriculares se ven afecta-
das (Canal AV completo). Menos frecuentemente, puede ocurrir que vasos
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arteriales se comuniquen por error con vasos venosos (fistulas arterio-veno-
sas) lo que también conlleva cortocircuito izquierda-derecha que en ocasio-
nes se produce en zonas alejadas del corazén como la cabeza.

En todas estas situaciones, por el circuito pulmonar circula mas sangre
de lo normal. Los mecanismos de adaptacion se ponen en marchay asi, el
circuito pulmonar se dilata para poder albergar a esa sobrecarga de volu-
men. La parte derecha del corazén se hace mas grande, se dilata la arte-
ria pulmonar y sus ramas. El pulmoén se ha de adaptar también al exceso
de sangre que le llega y tiene que adecuar el volumen de sangre con el
volumen de aire que llega a cada alveolo para que se pueda producir el
intercambio gaseoso (adecuacion de la relacion ventilacion/perfusion). El
pulmoén regula el flujo de sangre modificando el calibre de sus vasos san-
guineos mas pequefos. Pero estos mecanismos de adaptacién tienen un
limite y llega un momento en que ya no son suficientes para paliar la
sobrecarga de sangre en el circuito pulmonar apareciendo en el nifio los
primeros sintomas de descompensacion. Con el tiempo también se dilata
la parte izquierda del corazon debido al exceso de sangre que recibe
desde el pulmén y que se encuentra en continua recirculacion corazén-
pulmédn-corazon. En el caso del conducto arterioso sera el corazoén izquier-
do el que se dilate en primer lugar.

® Obstrucciones

La sangre encuentra a su paso una zona mas estrecha de lo normal (esteno-
sis). A veces hay una obstruccion total en su recorrido y tiene entonces que
buscar un camino alternativo. La situacion mas frecuente es que una de las
valvulas del corazén funcione mal y no se abra del todo o que el anillo sobre
el que se apoya sea demasiado pequefio (estenosis valvular). Dependiendo
del lugar de la obstruccién los fenédmenos fisiopatolégicos que se ponen en
marcha son diferentes. Cuando el problema esta en la valvula pulmonar, el
ventriculo derecho (VD) tiene que contraerse mucho mas fuerte para conse-
guir bombear la sangre hacia los pulmones. Para ello, el masculo que lo
forma se hace mas grueso y potente produciéndose hipertrofia de la pared
del VD favorecida por la sobrecarga de presion a la que esta sometido.
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Cuando la valvula estrecha es la aortica, la sobrecarga es para el ventriculo
izquierdo (VI) que también se hipertrofiara. En otras ocasiones la obstruc-
cion se sitlla por encima de las valvulas (estenosis supravalvulares) o por
debajo (estenosis subvalvulares). También pueden ser las grandes arterias
que salen del corazon las afectadas. Es frecuente la estrechez en la arteria
aorta conocida como coartacién de aorta que también conlleva una sobre-
carga de presion para el ventriculo izquierdo. Lo habitual es que la coarta-
cion se produzca por debajo de la salida de la arteria subclavia izquierda
que es la que lleva la sangre oxigenada al brazo izquierdo. La sangre llega-
rd con mas presion a los brazos que a las piernas debido a la obstruccion lo
que resulta muy importante para el diagnostico.

Pero el mecanismo de hipertrofia también tiene un limite y cuando se
sobrepasa, el corazén no puede bombear a través de la zona estrecha
toda la sangre que le llega. La sangre no bombeada va sobrecargando
todo lo que esta anterior a la obstruccion que por lo tanto se dilata para
poder albergar mas sangre. Si la obstruccion es izquierda la sangre se ira
remansando sobrecargando el pulmén y llegando a producir edema pul-
monar. Si la obstruccién es derecha se dilataran las venas que llegan al
corazoén, las venas cavas, las yugulares, habrd edema en el higado (higa-
do de éstasis), en las piernas, etc.

® Cianosis y cortocircuitos derecha-izquierda

En estas situaciones la sangre que llega a los tejidos tiene menos concen-
tracion de O2 de lo normal lo que condiciona el color azul de la piel y
labios del nifio. Esto se puede deber a que la sangre venosa procedente
de todo el cuerpo y que llega a las camaras cardiacas derechas es bombe-
ada nuevamente a los tejidos sin pasar por el circuito pulmonar como ocu-
rre en la transposicion de los grandes vasos en la que el nifio sobrevive
gracias a dos comunicaciones vitales con el circuito pulmonar, el foramen
oval y el ductus arterioso; a través de ellos se establecen sendos cortocir-
cuitos, Unicas vias de acceso a la circulacion pulmonar. En esta cardiopa-
tia las circulaciones sistémica y pulmonar actian en “paralelo” en lugar de
en “serie” siendo esta situacion incompatible con la vida. Deberemos man-
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tener a toda costa abiertos el foramen oval y el ductus hasta que el nifio
pueda ser operado.

La otra situacion posible es que exista una obstruccién tan importante
a nivel de la salida del VD que dificulte el bombeo de la sangre hacia el
pulmén lo que unido a la existencia de un “agujero” en el tabique de sepa-
racién entre los dos ventriculos condiciona la llamada situacién Fallot en
la que la sangre es desviada desde el VD al VI a través de una comunica-
cién interventricular (CIV) porque tiene obstruida su salida (estenosis pul-
monar) hacia el pulmén. Se produce asi un cortocircuito derecha-izquier-
da que conlleva la mezcla de sangre no oxigenada con sangre oxigenada
que ya ha pasado por el pulmoén; la concentracién de oxigeno de la san-
gre resultante que es bombeada por el VI hacia los tejidos estara por tanto
disminuida. De esta patologia existen distintos grados de severidad,
desde la obstruccién total en la salida del VD (Atresia pulmonar con CIV o
Fallot extremo) que se suele acompafar de alteraciones en el desarrollo
de las arterias pulmonares, hasta grados moderados de estenosis subval-
vular pulmonar con cortocircuito D-I ocasional en situaciones concretas
del nifio que aumentan la presién en el VD como por ejemplo durante una
crisis de llanto. El espasmo brusco de la zona estenosada da lugar a un
aumento del cortocircuito D-I y paralelamente de la cianosis; Es la llama-
da crisis hipéxica del Fallot en la que las medidas deben enfocarse a
aumentar la presién en la circulacién sistémica para frenar el cortocircui-
to D-l. Esto se consigue con ciertas posturas como la de “cuclillas” que
aumentan la resistencia al llenado de las arterias periféricas y por tanto la
presion en el VI, frenando el paso de la sangre hasta él por la CIV y favo-
reciendo por el contrario que la sangre se dirija hacia el pulmén atrave-
sando la zona estrecha. Frecuentemente los nifios “mayorcitos” no opera-
dos afectos de Fallot se ponen espontadneamente en cuclillas con lo que
favorecen su oxigenacion y se encuentran mejor.

En la llamada atresia pulmonar con septo integro el VD tiene su salida
sellada y no hay CIV por lo que la sangre venosa que entra en el corazén
ha de llegar al VI desde la auricula derecha (AD) pasando por el foramen
oval hasta la auricula izquierda. Desde el VI la sangre mezclada es bom-
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beada hacia la arteria aorta y desde alli parte va a los tejidos y parte llega
al circuito pulmonar a través del ductus saltando asi la zona sellada.

Otras situaciones mas complejas se producen cuando el ventriculo dere-
cho no se desarrolla y el VI ha de bombear la sangre hacia las dos circu-
laciones, sistémica y pulmonar o cuando es el VI el que no se desarrolla o
cuando los vasos sanguineos encargados de conducir la sangre oxigena-
da desde los pulmones de vuelta hacia el corazén (las venas pulmonares)
desembocan por error en la AD.

Lo comUn en todas estas situaciones es la cianosis. Los mecanismos de
adaptacién en ellas son muy limitados y suelen fracasar en poco tiempo
por lo que son nifios que en su mayoria ya nacen con problemas. Si la cia-
nosis se prolonga en el tiempo la sangre aumentara su capacidad de trans-
porte de oxigeno aumentando su concentracién de globulos rojos.
También se desarrolla precozmente la llamada circulacion colateral
mediante la que se buscan caminos alternativos de llegada de la sangre al
pulmén. Sin embargo, son situaciones que van a necesitar ser corregidas
precozmente y que a veces, por lo intrincado de su anatomia, solo podran
ser paliadas.

RESUMIENDO...

Un coraz6n malformado puede estar sometido a sobrecargas de volumen
0 a sobrecargas de presion o a ambas. Ante sobrecargas de volumen, tam-
bién llamadas aumentos de precarga, el corazén se adapta dilatandose.
Ante sobrecargas de presion, también llamadas de postcarga, se adapta
hipertrofidndose. Cuando se supera el dintel de adaptaciéon cardiocircula-
toria y respiratoria aparece la descompensaciéon que progresivamente va a
conducir hacia la insuficiencia cardiaca congestiva que conlleva la incapa-
cidad del corazén para bombear la sangre oxigenada hacia los distintos
6rganos y aparatos, condicionando el mal funcionamiento de éstos. En las
cardiopatias con cianosis, la falta de oxigeno en los tejidos no es debida
al fracaso en la funcién de bomba del corazén sino a que la sangre con-
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tiene menos oxigeno debido a que ésta tiene dificultades para pasar por
los pulmones al existir una obstruccién, o a que la sangre del circuito pul-
monar no es bombeada a los tejidos, como ocurre en la transposicion de
las grandes arterias.

Mediante farmacos podemos conseguir temporalmente aliviar un poco
al corazén disminuyendo el volumen de sangre a bombear, es decir, dis-
minuyendo precarga. Esto lo conseguimos haciendo que el nifio orine mas
mediante los farmacos diuréticos. También podemos disminuir la resis-
tencia que encuentra el corazén para bombear la sangre aumentando el
diametro de los vasos sanguineos mediante farmacos vasodilatadores,
con los que disminuiremos la postcarga. También podremos aumentar la
fuerza de contraccion del corazén mediante la digoxina. Todos estos far-
macos permitiran, en algunos casos, retrasar el paso del nifio por el qui-
rofano afrontando asi la intervencién con mas garantias de éxito.

Sintomatologia de las
Cardiopatias Congénitas

INTRODUCCION

continuacién esbozaremos las distintas manifestaciones que se pue-

den presentar en los nifios afectos de una cardiopatia congénita (CC).
Para ello seguiremos el esquema basico de exploracion habitual en un
nifo cardidpata, es decir, inspeccién del paciente, palpacién precordial,
abdominal y de pulsos periféricos y auscultacion cardiaca y respiratoria.

INSPECCION

Se refiere simplemente a la observacion del nifio. Nos fijaremos primero
en los rasgos faciales y en la existencia de malformaciones o deformida-
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des externas que nos puedan hacer sospechar que el nifio tenga un sin-
drome polimalformativo; podremos reconocer asi a los sindromes de
Down que asocian hasta en un 50% de los casos una cardiopatia.
Tallandolo y pesandolo podremos detectar un estancamiento en el creci-
miento y en la ganancia de peso. Es frecuente que estos nifios estén mas
bajos y delgados que los nifios sanos debido a un aumento de las necesi-
dades caldricas. El corazén malformado esta sometido a sobrecargas que
le obligan a consumir mucha energia para poder mantener su funcién.
Esto provoca que el nifio no crezca ni engorde. Por otra parte, pueden
tener dificultades para alimentarse, especialmente los lactantes cardidpa-
tas graves para los que la succion supone un gran esfuerzo.

Observando al nifio nos fijaremos también en el color de su piel y sus
mucosas; asi, veremos nifios con palidez, especialmente en las partes mas
alejadas del corazén, como los pies y las manos. Suelen ser nifios con una
obstruccion en la parte izquierda del corazén o en la arteria aorta. También
podremos observar color azul en la piel y las mucosas en aquellos nifios
afectos de una cardiopatia ciandgena (Tetralogia de Fallot) y la posicion en
cuclillas que adoptan de forma natural para mejorar su oxigenacion.

Nos fijaremos también en el torax. A veces, el crecimiento del corazén
puede llegar a deformar la pared toracica, especialmente cuando se dilata el
ventriculo derecho que es el que se sitlla en posicion mas anterior. Al inspec-
cionar el torax veremos como respira el nifio; los nifos con exceso de san-
gre en el pulmén ya sea por un cortocircuito I-D o porque el ventriculo
izquierdo es insuficiente y no bombea completamente la sangre que le llega
desde el pulmodn, no respiran normalmente; es frecuente que respiren mas
veces de lo normal (polipnea) y que el esfuerzo para respirar esté aumenta-
do usando una serie de masculos que normalmente no es necesario usar en
la respiracién salvo cuando hacemos deporte; son la musculatura respirato-
ria accesoria; podemos comprobar el uso de ésta musculatura ya que se pro-
ducen tirajes y retracciones en el limite entre el térax y el abdomen (tiraje
subcostal), entre las costillas (tiraje intercostal) y por encima del esternén
(tiraje supraesternal). La polipnea también es expresion de un intento de oxi-
genar mejor los tejidos. En el nifio cardidpata grave observamos polipnea
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ante minimos esfuerzos y en los lactantes, con la simple succion del pezén
o del “bibe” ya aparece.

La irritabilidad y la sudoracion excesiva también son frecuentes. En
nifios graves disminuye la cantidad de orina debido a la escasez de san-
gre que les llega a los rifiones por el bombeo insuficiente del corazén.

PALPACION

Palpando la pared anterior toracica en el centro y un poco a la izquierda
(palpacion precordial) podremos sentir el latido cardiaco. Lo podremos
notar demasiado brusco y fuerte y con excesivo movimiento del corazén
fruto de la existencia de sobrecargas. También nos haremos una idea de
la frecuencia cardiaca. Con un poco de atencién, podremos palpar los lla-
mados frémitos, que son las vibraciones (en la palma de la mano) que pro-
duce la sangre acelerada al pasar por una zona mas estrecha, ya sea una
valvula estrecha o un agujero en un tabique.

Palpando el abdomen detectaremos un aumento excesivo del higado y/o
del bazo. Estas visceras aumentan cuando hay un exceso de sangre en
ellas debido al fallo en la funcién de bomba del corazon. También vere-
mos si hay liquido en el abdomen debido a la misma causa (ascitis).

Es muy importante palpar los pulsos periféricos, radiales (en la cara
anterior de la mufeca, por encima del pulgar) y femorales (en las ingles)
de las 4 extremidades y compararlos. En un nino muy grave, en insuficien-
cia cardiaca, estos pulsos se palparan muy débiles en las 4 extremidades.
Cuando se palpen muy bien los radiales y no consigamos palpar los femo-
rales sospecharemos una coartacion de aorta.

AUSCULTACION

Esto normalmente solo lo hacemos los médicos y a veces también la enfer-
meria pero se trata simplemente de escuchar el corazén y los pulmones
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del nifio ayudados de un fonendoscopio, las famosas “gomas” que lo que
hacen es amplificar un poco los sonidos para que los percibamos mejor.
Si ponemos el pabellon auricular sobre el pecho del nifio también podre-
mos oir el corazén y los movimientos respiratorios.

Con la auscultacién cardiaca los médicos oimos los soplos cardiacos,
ruidos que hace la sangre al pasar por una zona estrecha, ya sea una val-
vula, un agujero en un tabique, un conducto arterioso persistente o una
obstruccion en una arteria o en las zonas subvalvulares o supravalvulares.
También, con un poco de atencion, se pueden escuchar chasquidos y clics
que hacen las valvulas malformadas.

No obstante, el soplo mas frecuente que existe no se debe a ninguna
anomalia, es el llamado soplo inocente que se puede escuchar en casi
todos los nifos en algin momento de su infancia y que tiene unas carac-
teristicas muy definidas en cuanto a timbre, intensidad y localizacién que
lo hacen facilmente distinguible del soplo patolégico. Queremos llamar la
atencion sobre que el 60-80% de los niflos normales van a presentar
entre los 3-8 afnos de vida un soplo inocente sin cardiopatia alguna.

Valoraremos la frecuencia cardiaca contando los latidos en 1T minuto. Es
frecuente la taquicardia en los nifios cardidpatas como forma de compen-
sar la insuficiente fuerza del corazon. El corazén bombea poca cantidad
de sangre en cada latido por lo que para compensarlo bombea mas veces.

Escuchando los pulmones comprobaremos la existencia de sonidos
patologicos que son expresion del exceso de liquido en ellos, son los
estertores humedos, indicativos de una situacion muy grave de fracaso del
ventriculo izquierdo.

RESUMIENDO...
Al nifio cardiépata le cuesta engordar y crecer. Se cansa antes que los demas
nifos. Respira mas veces (polipnea) y de forma mas agitada ante una activi-

dad fisica (disnea de esfuerzo) y se agota antes. El lactante cardiopata se
cansa mucho al mamar y tiene que parar repetidas veces y enseguida su res-
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piracién se acelera, jadea y se pone palido y sudoroso; a menudo esta mal-
humorado e irritable. Su corazén enfermo late mas veces de lo normal (taqui-
cardia) tratando de compensar su falta de fuerza. En situaciones mas graves,
cuando su corazon ya no es capaz de mantener una presion de sangre ade-
cuada en las arterias nos costara palpar sus pulsos, dejara de orinar, su res-
piracién serd muy agitada, su corazén latira muy deprisa y se desmayara al
no llegar suficiente sangre al cerebro. Su higado se puede inflamar y también
el bazo. Si se trata de una cardiopatia cianégena tendra un color azulado en
su piel y mucosas de forma permanente o solo ante determinadas situacio-
nes como un ataque de tos, una crisis de llanto o un esfuerzo.

Pero todas estas manifestaciones solo se dan en las cardiopatias graves. En
muchas ocasiones (cardiopatias simples como la CIA) el nifio se desarrolla
normalmente e incluso puede permanecer totalmente asintomatico durante
toda la infancia no apareciendo los sintomas hasta la edad adulta. Esto ocu-
rre cuando el aparato cardiocirculatorio, a través de sus mecanismos de
adaptacion, consigue realizar correctamente su funcion a pesar de la malfor-
macion. Incluso son frecuentes los casos en los que la propia Naturaleza, con
el tiempo, corrige parcial o totalmente los defectos haciendo innecesario el
paso por el quiréfano; es el caso de los cierres espontaneos de agujeros en
los tabiques cardiacos especialmente frecuentes en el caso de las CIVs.

Cada situacioén y cada nifio son diferentes y la sintomatologia depende de
ello pero como norma general, podemos saber, segin la cardiopatia de la
que se trate, el momento mas probable de inicio de los sintomas de descom-
pensacion y estar asi preparados para actuar. Por ejemplo: un bebé con una
gran CIV se suele poner malito hacia las 4-6 semanas de vida cuando por el
descenso normal de la presion en el circuito pulmonar ya a esa edad, comien-
za a pasar mas sangre por la comunicacion; Otro ejemplo: un bebé con una
coartacion de aorta estara bien hasta la 22 semana de vida, después comen-
zara con palidez, taquicardia, polipnea, etc., coincidiendo con el cierre defi-
nitivo del conducto arterioso a esa edad. Por el contrario, hay cardiopatias
muy graves que ya dan sintomas desde el nacimiento como es el caso del
Sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico (Ventriculo Gnico derecho) o la
transposicion de las grandes arterias.
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Supervivencia Actual. Secuelas

INTRODUCCION

n las dltimas décadas, como se comenta en el apartado “Avances en el

diagnoéstico y tratamiento”, se ha producido un gran desarrollo en el
ambito de la cardiologia y cirugia pediatrica y muy especialmente en el ambi-
to de las cardiopatias congénitas y de su tratamiento. Desde que Gross en
1938 ligara el primer ductus el desarrollo de las técnicas quirdrgicas ha sido
metedrico. En 1944, Crafoort corrigié la primera coartacion; en 1953, Lillehei
cerr6 la primera CIV con un parche; en 1955, Kirklin corrigié el primer Fallot;
en 1964, Mustard se atrevio con la transposicion; en 1981, Norwood contri-
buy6 de forma decisiva a la cirugia del ventriculo izquierdo hipoplasico y en
1986, Fricker realizé el primer transplante cardiaco en un nifo.

También hemos asistido a un gran avance en el campo de la
Hemodinamica diagnostica y terapéutica dando solucion a muchos proble-
mas sin tener que pasar por el quiréfano, como es el caso del cierre de
comunicaciones interauriculares (CIAs) y en los uUltimos afos también de
CIVs con dispositivos de Amplatzer y otros, dilataciéon de valvulas estre-
chas con catéteres balon, cierre de conductos arteriosos con coils, amplia-
cion de arterias estrechas con stents, etc., etc.

El avance en el diagnéstico con la llegada de la ecocardiografia 2D vy, en los
ultimos anos, con la eco 3D y la cardioresonancia también ha sido espectacu-
lar. Asi mismo, se encuentra en continuo desarrollo el diagnéstico de las car-
diopatias en el feto mediante la ecocardiografia fetal e incluso se han puesto
en marcha los primeros programas de intervencion terapéutica en el feto.

LAS CIFRAS

Todos los avances referidos junto al progreso paralelo de otras disciplinas
médicas como la anestesiologia pediatrica, los cuidados intensivos pedia-
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tricos y cuidados postoperatorios, la pediatria y la cardiologia, hacen posi-
ble que hoy en dia el 85% de los pacientes con cardiopatia congénita lle-
guen a la edad adultay que en Espafia la poblacion de adolescentes y adul-
tos con cardiopatia congénita se estime en torno a los 60.000, encontran-
dose en continuo crecimiento. En la década de los afios 70 la mortalidad
global atribuible a las cardiopatias congénitas se estimaba en un 20%. Hoy
en dia se ha conseguido una opcion terapéutica paliativa o definitiva para
casi todas las cardiopatias congénitas y la mortalidad global de las cardio-
patias congénitas se estima en torno al 5%.

Hasta los afios 60, solo llegaban a la edad adulta aquellos pacientes por-
tadores de cardiopatias simples que en su mayoria no habian precisado
intervencién durante la edad pediatrica. Esto esta cambiando rapidamen-
te, llegando a la edad adulta una gran cantidad de pacientes con cardio-
patias complejas que frecuentemente han pasado por varias intervencio-
nes quirlrgicas; este hecho ha favorecido el nacimiento y desarrollo de las
Ilamadas Unidades de Cardiopatias congénitas del adulto encargadas del
seguimiento y tratamiento de las secuelas de estos pacientes y cuyo obje-
tivo primordial es mejorar su calidad de vida y sus expectativas de futuro.

SECUELAS

Introduccion

Las intervenciones que se llevan a cabo en los nifios cardidpatas podemos

clasificarlas, en funcién de lo que consiguen, en 3 tipos:

® Curativas: conllevan la solucion total del problema. Son ejemplos la
ligadura de un ductus arterioso o el cierre de una CIA en edades tem-
pranas, antes de que se altere la vascularidad pulmonar.

® Reparativas o correctoras: no curan la enfermedad, solo reparan ana-
tobmicamente las lesiones que impiden el desarrollo del nifio pero no
solucionan del todo el problema.. Son el grupo mas numeroso de inter-
venciones; es el caso, por ejemplo, de la cirugia reparadora de la coar-
tacion de aorta, en la que la enfermedad de la aorta persiste y puede
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seguir dando problemas en el futuro, con nuevas recoartaciones, aneu-
rismas, etc., la cirugia del Fallot, la correccién anatémica tipo Jatene de
la Transposicién de grandes arterias, etc.

® Paliativas: solo modifican la fisiologia para que el paciente pueda
sobrevivir pero no reparan la lesién anatémica en si. Se utilizan cuan-
do no es posible o no existe técnica reparativa apropiada y también, a
veces, como paso previo a la cirugia reparativa, como ocurre por ejem-
plo en los Fallot severos con arterias pulmonares poco desarrolladas en
los que primero se les hace una fistula entre arteria subclavia y arteria
pulmonar (Fistula de Blalock-Taussig) con lo que se palia el déficit de
oxigenacion y se favorece el desarrollo de la arteria pulmonar, para en
un segundo tiempo poder hacer la intervencion reparativa. Otro ejem-
plo serian las cardiopatias llamadas “Corazén univentricular o
Ventriculo Unico” en las que existe un solo ventriculo valido (cirugia
paliativa tipo Glenn y/o Fontan).

Se deduce facilmente que tanto las intervenciones reparativas como las
paliativas son fuente de secuelas, y que éstas seran mucho menos fre-
cuentes tras intervenciones consideradas como curativas

Problemas mas frecuentes en el adulto con cardiopatia congénita

@ Arritmias: Son las complicaciones mas frecuentes. En ellas se pierde la
cadencia normal de los latidos cardiacos. Son percibidas como palpita-
ciones y en casos mas severos pueden producir mareo y sincopes. A
veces hacen necesaria la administracién de farmacos antiarritmicos y/o
la implantacion de un marcapasos. Hoy en dia se ha avanzado mucho
en su diagnéstico y tratamiento gracias a los llamados estudios elec-
trofisioldgicos en los que mediante electro-catéteres pueden estudiary
actuar (ablacion mediante radiofrecuencia) sobre el sistema eléctrico
del corazon.

® Insuficiencia cardiaca: En distintos grados. Conlleva dificultad para lle-
var a cabo esfuerzos fisicos con aparicion de dificultad respiratoria,
edemas, sobretodo en miembros inferiores, hinchazén abdominal
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(ascitis)...todos éstos sintomas son consecuencia de la incapacidad
progresiva del corazén para realizar correctamente su funcién de
bomba. En grados no severos estos sintomas se pueden aliviar con far-
macos que descargan al corazén. En grados mas importantes puede
ser necesaria una reoperacion o trasplante.

® Enfermedades valvulares: Disfuncion de las valvulas del corazéon que
pueden haber quedado estrechas (estenosis valvular) o con defecto en
su cierre (insuficiencia valvular). Esa disfunciéon sobrecarga de forma
crénica al corazon que con el tiempo puede caer igualmente en la
insuficiencia cardiaca indicAndose entonces las intervenciones de
recambio valvular.

® Cortocircuitos persistentes I_D: Suponen sobrecargas de volumen
para el corazén y la vascularizacién pulmonar.

® Problemas derivados de los materiales protésicos: Dehiscencias de
parches de cierre de comunicaciones, obstrucciéon de conductos intra
o extracardiacos, disfuncién de las protesis valvulares, etc.

® Problemas especiales asociados a la cirugia de Fontan o a la de la
Transposicién de grandes vasos.

® Hipertension pulmonar: son enfermos con la llamada fisiologia
Eisenmenger en los que existe una lesion permanente en la vasculari-
dad pulmonar de forma que hay una dificultad al llenado de sangre de
los pequefios vasos pulmonares. Es una complicacién muy grave e
incapacitante aunque hoy en dia ya se dispone de farmacos que permi-
ten mejorar la calidad de vida de estos pacientes.

® Alteraciones en las arterias pulmonares: debido a su manipulacion
por colocacién de fistulas sistémico-pulmonares o debido a la propia
historia natural de las situaciones Fallot con arterias pulmonares hipo-
plasicas.

® Cianosis e hiperviscosidad sanguinea: Por persistencia de cortocir-
cuitos D-I residuales o en aquellas cardiopatias cian6genas que solo
han podido ser paliadas. El déficit cronico de oxigeno en la sangre pro-
voca que aumente el numero de glébulos rojos como mecanismo de
compensacién. Esto aumenta mucho la viscosidad de la sangre, se
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hace mas espesa y aumenta el riesgo de problemas tromboticos. Estos
pacientes deben tomar farmacos para inhibir la formaciéon de trombos
como la aspirina e incluso deberan someterse a sangrias periodicas.

® Lesiones vasculares aérticas e hipertensién arterial: Frecuente en
los afectos de coartacién aodrtica intervenida. Las coartaciones aodrticas
severas que han de ser intervenidas en periodo neonatal, frecuente-
mente se recoartan y a menudo son sometidas a mas de un procedi-
miento de dilatacion con catéter lo que aumenta el riesgo de aparicién
de aneurismas que son dilataciones patolégicas con riesgo de rotura
de las paredes vasculares. La hipertensidn arterial es también secuela
muy frecuente de estos pacientes.

® Complicaciones infecciosas: Los pacientes con lesiones residuales tie-
nen un riesgo mayor que la poblacién general de desarrollar una infeccién
en el corazén, en concreto en el tejido que tapiza el corazén por dentro
que es el endocardio. Asi, en situaciones de riesgo de paso de gérmenes
a la sangre, como en una intervencion quirirgica abdominal, el riesgo de
endocarditis bacteriana es alto. Estos pacientes deberan realizar preven-
cién tomando antibiético antes de la intervencién de riesgo.

® Fenomenos tromboembélicos: La frecuente hiperviscosidad por ciano-
sis unida a las arritmias y a la frecuente existencia de prétesis implan-
tadas conlleva una situacion de alto riesgo de formaciéon de trombos
que una vez movilizados pueden provocar obstrucciones en los vasos
pulmonares (Tromboembolismo pulmonar) o cerebrales o de otros
territorios. Ademas, trombos del circuito pulmonar pueden pasar con
facilidad al circuito sistémico a través de cortocircuitos residuales oca-
sionando embolias cerebrales.

® Secuelas Psicolégicas: Muchas de estas personas han pasado gran
parte de su infancia en hospitales, sufriendo varias intervenciones,
ingresos en UCIP, postoperatorios torpidos con complicaciones, etc.
Han vivido en un ambiente familiar hiperprotector y han tenido proble-
mas de escolaridad y de integracién. Todos estos factores son caldo de
cultivo para trastornos psicopatolégicos que precisaran, en muchos
casos, de asistencia especializada.
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Radiografia de torax.
Electrocardiograma

® RADIOGRAFIA DE TORAX

Los rayos X son radiaciones especiales que tiene la capacidad de atra-
vesar los tejidos del cuerpo humano, proporcionando informacién
sobre nuestra constitucién interna al producir una imagen sobre una placa
de fotografia. Utilizamos los rayos X para formar una imagen del torax con
sus estructuras (pulmones, corazén, grandes arterias, huesos, diafragma,
etc.). Cuando atraviesen estructuras muy densas como el hueso, la ima-
gen que forman en la placa sera blanca, y por el contrario, el aire del pul-
mon aparecera como negro. La radiografia es esa imagen que se forma en
la placa fotografica, y por eso hablamos de “placas” para referirnos a ellas.

Se pueden hacer las radiografias desde distintas proyecciones, siendo la
mas habitual la posteroanterior, en la que la placa se pega al pecho del
nifno, y los rayos entran por la espalda para que la silueta cardiaca no se
distorsione. Siempre que podamos, realizaremos la radiografia con el nifio
de pie y con el haz de rayos a 1,80 metros de la placa (Rx de térax en tele).
Cuando es posible coordinar la respiracion, se intenta que la imagen se
obtenga es inspiracion, es decir, cuando el niiio tiene los pulmones llenos
de aire. Obtendremos imagenes mas o menos claras regulando la penetra-
cion de los rayos en el cuerpo.

Es una técnica rapida y sencilla que nos proporciona informacion princi-
palmente sobre el tamafno de la silueta cardiaca, forma normal o anormal
y vascularizacion pulmonar. No necesita preparacion por parte del pacien-
te, pues solo es necesario quitarse la ropa y los objetos metalicos, aunque
si precisa colaboracion para evitar que se mueva durante el “disparo de la
foto”, siendo a veces necesaria la ayuda de los padres.

Es una prueba indolora, aunque en ocasiones puede sentirse la placa
fria. Su principal inconveniente es la radiacion que supone, aunque los
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nuevos aparatos utilizan dosis de radiacién muy bajas. Dependiendo de
las zonas a irradiar, se pueden proteger determinados érganos con pro-
tectores de plomo. Cuando los padres tienen que colaborar sujetando al
nino, también deben utilizar delantales plomados, y no podran participar
en estas labores las mamas u otras familiares que estén embarazadas. En
cualquier caso, la exposicion a radiacién es baja, y ésta puede controlar-
se y regularse para brindar la cantidad minima de radiacion necesaria para
producir la imagen, siendo el riesgo bajo en comparacién con los benefi-
cios.

La radiografia se realiza habitualmente en las Salas de Radiologia, donde
las paredes estan acondicionadas con plomo para evitar que las radiacio-
nes las atraviesen. En ocasiones, cuando el nifio estd ingresado en
Unidades de Cuidados Intensivos o cuando no puede desplazarse, las
radiografias se pueden realizar en la misma Unidad o habitacién del nifio
con un aparato portatil.

® ELECTROCARDIOGRAMA

Para que el corazén funcione correctamente es preciso que se genere
electricidad y que ésta se transmita correctamente de unas partes a otras.
Esto es lo que vamos a registrar con el electrocardiograma (ECG), que sig-
nifica “dibujo de la electricidad del corazéon”. Con él podemos medir el
ritmo cardiaco, asi como la regularidad de los latidos. Nos permite valorar
las hipertrofias de las auriculas y ventriculos, identificar las arritmias, los
bloqueos de conduccion, y otras alteraciones cardiacas.

Para su realizacion se tumba al nifio en una camillay se le colocan unas
pegatinas o unas ventosas en el pecho, en los brazos y en las piernas, las
cuales se conectan a unos cables o electrodos, que son los detectores de
electricidad, que nos van a medir la electricidad cardiaca.

El personal de enfermeria se encarga de la realizacion de la prueba, que
se registra en un papel milimetrado. El trazado consiste en una serie de
ondas y espacios entre ellas, que el médico debe interpretar en funciéon de
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la patologia y la situacién del nifo.

No precisa preparacién previa, tan sélo un poco de colaboracion por
parte del nifio para evitar artefactos. Es una prueba indolora, que no tiene
riesgos para el paciente. En raras ocasiones se puede producir una irrita-
cién tras retirar las pegatinas.

Ecocardiografia-Doppler

® ECOCARDIOGRAFIA 2D-DOPPLER

La ecocardiografia es el método empleado para estudiar la estructura y
el funcionamiento del corazén mediante el analisis de ondas sonoras
llamadas ultrasonidos, que rebotan en el corazon.

El transductor envia ondas sonoras llamadas ultrasonidos porque tienen
una frecuencia demasiado alta para ser oidas. Cuando el transductor se
coloca en el pecho del paciente en ciertos lugares y con determinados
angulos, las ondas sonoras atraviesan la piel y otros tejidos del cuerpo
hasta llegar a los tejidos del corazén, donde las ondas rebotan en las
estructuras cardiacas. El transductor recoge las ondas rebotadas y las
transmite como impulsos eléctricos a una computadora. La computadora
interpreta los ecos y crea una imagen del corazén en movimiento, lo que
permite valorar en tiempo real la anatomia de las cavidades y las valvulas
del corazon y los grandes vasos, asi como su funcionamiento.

No precisa preparacién previa, aunque si colaboracién por parte del
paciente, pues los movimientos excesivos y el llanto pueden dificultar la
obtencion de las imagenes. Hay que desvestir al nifio de la cintura para
arriba, y debe estar tumbado boca arriba. Cuando hay una mala ventana
acustica, puede ser necesario inclinar al nifio hacia su izquierda para
intentar visualizar mejor las estructuras. A veces se colocan al nifio los
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electrodos del electrocardiograma de las extremidades, para poder coor-
dinar las imagenes obtenidas con los distintos momentos del ciclo cardia-
co. En algunas ocasiones en las que es necesario obtener buenas image-
nes y el nino no colabora, puede necesitarse dormir un poco al nifio, admi-
nistrandole habitualmente algin sedante preparado en forma de jarabe o
a través de la nariz.

La prueba es indolora, aunque la presiéon del transductor sobre la pared
toracica puede producir ligeras molestias. No hay exposicion a radiacion
alguna ni otros efectos secundarios, siendo ésta una de sus grandes ven-
tajas.

La prueba puede realizarse en la consulta o en la sala de ecos, pero tam-
bién en la habitacion del paciente o en la propia Unidad de Cuidados
Intensivos Neonatales o Pediatricos, pues la mayoria de los aparatos tie-
nen ruedas para poder desplazarlos.

El médico guia el transductor sobre la pared del térax, enviando y reci-
biendo ecos desde distintos sitios para obtener las imagenes de las distin-
tas proyecciones, siendo las mas habituales la subcostal, la apical, la para-
esternal y la supraesternal. Para favorecer este proceso se aplica una
pequefa cantidad de gel en el transductor, o directamente sobre el térax
del nifio. Ocasionalmente, puede administrarse una pequefa cantidad de
suero a través de una via intravenosa cuando se dispone de ella, funcio-
nando como si fuera contraste.

Las indicaciones de la ecocardiografia son muy numerosas, realizando-
se por ejemplo en la valoracion del recién nacido con sospecha de cardio-
patia congénita o con dificultad respiratoria severa. Muchos pacientes son
remitidos a nuestra consulta para realizar una ecocardiografia por presen-
tar un soplo cardiaco a la auscultacion. También la realizaremos en las
alteraciones del ritmo cardiaco y los bloqueos para descartar cardiopatia
organica. El diagnéstico de las cardiopatias congénitas y adquiridas se
realizara fundamentalmente con ecocardiografia. El seguimiento de estos
pacientes lo realizaremos con la ecocardiografia, valorando la anatomia
ademas del funcionamiento del corazon. Muchas veces modificaremos el
tratamiento en funcién de los hallazgos ecograficos encontrados.
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También va a ser fundamental la ecocardiografia en el seguimiento perio-
peratorio y postoperatorio de los pacientes, analizando el resultado de la
cirugia y las posibles lesiones residuales. Es una buena manera de ver
cémo el corazon funciona.

La obtencion de imagenes bidimensionales del corazén en movimiento
es lo que conocemos como ecografia 2D, que supuso una auténtica revo-
lucion en el diagnostico dentro de la Cardiologia. Las imagenes se obtie-
nen por el barrido del haz de ultrasonidos a lo largo de un recorrido, que
podemos modificar moviendo el transductor en distintas direcciones y con
distintos gestos (rotacion, basculacién, desplazamiento). Las imagenes
obtenidas son las mas habituales en ecocardiografia, y nos muestran,
generalmente con claridad, la anatomia del corazén y las estructuras car-
diacas.

Otra posibilidad es el analisis de imagenes en modo M, que se obtienen
cuando dirigimos al corazén un haz muy fino de energia sonora, mostran-
do los tejidos por los que pasa una linea imaginaria que atraviesa el cora-
zOn. Esta técnica es muy util para realizar mediciones lineales y para valo-
rar la funcion ventricular.

A las imagenes en 2D podemos afadir la utilizacién del principio de
Doppler. Esto significa que somos capaces de determinar la velocidad a la
que circula la sangre por una determinada estructura en funcién de la des-
viacién que se produce de la frecuencia doppler que emite el transductor.
Disponemos de dos posibilidades: el doppler de onda continua, que es
capaz de captar velocidades muy elevadas a lo largo de un determinado
trayecto, pero sin diferenciarnos en qué punto concreto es en el que se
produce la mayor aceleracion, y el doppler pulsado, que nos permite valo-
rar exactamente una zona concreta, pero que tiene una capacidad limita-
da para velocidades altas. Las ondas de doppler apareceran como positi-
vas cuando el flujo se acerque al transductor, y como negativas cuando se
alejen del mismo. Su principal indicacion sera la valoracién del grado de
las estenosis valvulares o de la coartacion de aorta, aunque es muy Util en
muchos otros procesos.

Utilizando también estos principios, los aparatos actuales realizan un
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mapa de color, que se superpone a la imagen ecocardiografica bidimen-
sional. Asi se consiguen distintos mapas de colores, que el cardiélogo uti-
liza en funcion de su experiencia y gustos personales (habitualmente rojos
y azules), que representan flujos en grandes zonas como las cavidades
cardiacas, permitiendo identificar estructuras cardiacas, cortocircuitos,
insuficiencias valvulares y otras lesiones. Los flujos se muestran en un
determinado color (rojo) cuando se acerca al transductor y en otro (azul)
cuando se alejan del mismo, apareciendo turbulencias con colores mas lla-
mativos (verdes o amarillos) cuando hay estrecheces u obstaculos al paso
de la sangre. Ademas podemos regular la escala del color, bajandola para
mostrar flujos con velocidades bajas (por ejemplo para ver las venas pul-
monares), o subiéndola para evitar que flujos sanguineos de baja veloci-
dad nos produzcan interferencias en la imagen que queremos visualizar.
El doppler-color resulta especialmente util en la valoraciéon de las insufi-
ciencias valvulares, y en el diagnéstico de las comunicaciones tanto a nivel
auricular como ventricular.

También puede realizarse lo que se Ilama ecocardiografia de esfuerzo,
y que consiste en la realizacion de una ecocardiografia tras la realizacion
de un esfuerzo fisico determinado, o tras la administracion de algun far-
maco que incremente la frecuencia cardiaca, controlando la frecuencia
cardiaca y la tensién arterial ademds de las imagenes. En este caso hay
que tener en cuenta las medicaciones del paciente, y ademas es recomen-
dable el ayuno durante las horas previas.

La mayoria de los ecocardidgrafos permiten la obtencion de fotos y/o la
grabacion de imagenes para poder examinarlas posteriormente por el
mismo o por distinto médico.

©® ECOCARDIOGRAFIA 3D
La ecocardiografia 2D-Doppler nos permite la obtencion de imagenes bidi-

mensionales en distintos planos, de tal manera que el cardiélogo pueda
formarse una imagen tridimensional del corazén basada en una presun-
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cion geométrica de la anatomia real de las estructuras cardiacas. En los
ultimos afios han surgido ecocardiégrafos que son capaces de obtener
imagenes tridimensionales del corazén.

Para conseguir este tipo de imagenes es necesario tener ecocardidgra-
fos dotados de esta tecnologia, los cuales utilizan un transductor o sonda
especial, existiendo distintas opciones. La primera de ellas consiste en la
adquisicién de imagenes bidimensionales en miultiples cortes que poste-
riormente se procesan en un ordenador para generar las imagenes tridi-
mensionales. Es indispensable sincronizar este proceso con el ciclo cardia-
co mediante el electrocardiograma y con la respiracion, lo que puede
hacer necesario sedar al nifio que no colabore adecuadamente.

Uno de los inconvenientes de este tipo de técnica es la necesidad de pro-
cesar las imagenes en el ordenador con posterioridad, por lo que poste-
riormente ha surgido la llamada ecocardiografia 3D en tiempo real, en la
que se utiliza un transductor piramidal que adquiere imagenes de todas
las estructuras contenidas en esa piramide, permitiendo visualizar simul-
taneamente varios planos bidimensionales sobreimpuestos en forma inte-
ractiva. Realmente no son imagenes en 3 dimensiones, pero podemos
tenerlas a la vez que realizamos la prueba.

La tercera de las opciones es la ecocardiografia 3D Real, que aporta ima-
genes tridimensionales auténticas en tiempo real. Actualmente es la mejor
de las opciones, aunque en el campo de la Cardiologia Pediatrica tiene las
limitaciones inherentes al tipo de pacientes que manejamos.

® ECOCARDIOGRAFIA FETAL

La ecocardiografia fetal es una ecocardiografia realizada durante el emba-
razo para evaluar el corazén del bebé. El transductor se coloca sobre el
abdomen de la madre, desplazandolo por el mismo para obtener a través
de la mama las imagenes que queremos del corazén del bebé. La aplica-
cion de gel conductor facilitara la obtencién de las imagenes.

La ecocardiografia fetal puede ayudar a detectar anormalidades cardia-
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cas fetales antes del nacimiento, permitiendo que el bebé nazca en un
centro adecuado donde se pueda programar su plan de tratamiento,
aumentando sus probabilidades de supervivencia (lo que Ilamamos trasla-
do intralitero). También podremos valorar la hemodinamica fetal y contro-
lar y diagnosticar las arritmias que pueda tener el feto. Merece la pena
recordar que las malformaciones cardiacas afectan al 8 por mil de todos
los recién nacidos vivos.

No es necesario realizar un ecocardiograma en todos los embarazos.
Alguna de las principales indicaciones son las siguientes:

- Un hermano que haya nacido con una cardiopatia congénita.

- Una historia familiar de cardiopatia congénita o de enfermedades
genéticas que cursen con cardiopatia.

- Madre gestante portadora de una cardiopatia congénita.

- Una anormalidad cromosdmica o genética detectada en el feto.

- Diagnostico en el feto de malformacion extracardiaca.

- Pliegue nucal aumentado.

- Alteracién del liquido amniético, por exceso o por defecto.

- La ingestion de ciertos medicamentos por parte de la madre que
podria provocar defectos cardiacos congénitos (como la aspirina).

- Exposicién de la madre a alcohol, drogas u otros teratégenos duran-
te el embarazo.

- Enfermedades maternas, como la fenilcetonuria, la diabetes o enfer-
medades del tejido conectivo como el lupus.

- Infecciones maternas durante el embarazo.

- Posibles anormalidades cardiacas detectadas por una ecografia pre-
natal de rutina.

- Deteccion o control de arritmias fetales.

- Alteraciones de la hemodinamica fetal, como la presencia de hidrops
de causa no inmune.

Generalmente, la primera ecocardiografia fetal se realiza en el segundo
trimestre del embarazo, entre las 18 y las 20 semanas de gestacién, aun-
que es posible realizar el examen de forma mas precoz mediante una eco-
grafia transvaginal, colocando un transductor especial dentro de la vagi-
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na. Después de la primera ecocardiografia, pueden ser necesarias nuevas
exploraciones hasta el momento del parto, que seran programadas en
funcién de la indicacion de la prueba, de los hallazgos encontrados y del
momento en que se realice la primera. En algunas ocasiones se recomien-
da una ecocardiografia fetal de control durante el tercer trimestre.

Obtendremos imdagenes en modo bidimensional, modo-M, doppler y
doppler-color de forma similar a la ecocardiografia convencional. Al igual
que ésta, esta exenta de riesgos para la mama y el nifio, y puede repetir-
se las veces que sea necesario.

La exploracion puede verse limitada por distintas circunstancias, como
la mala ventana acustica materna por exceso de grasa abdominal. En oca-
siones es la postura del bebé la que impide la correcta visualizacion de las
estructuras, como ocurre por ejemplo en embarazos avanzados cuando el
feto esta de espalda.

Puede ser recomendable la realizacion de una ecocardiografia transtora-
cica al nifo durante los primeros meses de vida, para comprobar en el
bebé ya nacido los hallazgos encontrados, sean éstos normales o patolé-
gicos.

® ECOCARDIOGRAFIA TRANSESOFAGICA

Para la realizacion de este tipo de ecocardiografia es necesario introducir
un tubo por la boca y bajarlo por el eséfago (el conducto que comunica la
garganta con el estdbmago). Este tubo es parecido a un endoscopio, pero
en la punta estd dotado con una sonda de ultrasonidos en lugar de una
camara, y se baja hasta el lugar en el que el eséfago esta situado justa-
mente por detras del corazon, sin que el pulmén o los huesos nos produz-
can interferencias.

Utilizaremos esta técnica cuando la ecocardiografia convencional no
pueda aportarnos imagenes adecuadas por falta de ventana acustica o por
otros motivos, y en algunos procesos que se valoran mejor de esta forma,
como algunas lesiones valvulares, la endocarditis y los trombos o masas
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intracardiacos. También podremos usarla durante la cirugia para la reali-
zacion de ecocardiografias intraoperatorias, y para valorar con exactitud
las comunicaciones interauriculares antes de indicar el cierre de las mis-
mas mediante dispositivos.

Hay diferentes tipos de sondas (biplanas, multiplanas y con eco tridi-
mensional) aunque el tamafio de las mismas condiciona su uso en pedia-
tria, que queda restringido a las sondas biplanas y multiplanas.
Recientemente se ha comunicado la utilizacion de sondas de ecocardio-
grafia intravascular para la realizacion de ecocardiografia transesofagica a
recién nacidos.

La imagen obtenida es de caracteristicas similares a la de la ecocardio-
grafia bidimensional convencional, pudiendo ademas realizar modo-M,
doppler, y doppler-color.

El niflo debe estar sedado o anestesiado. Previamente hay que aplicar un
anestésico en spray en la parte posterior de la garganta, una vez que el
nifio esté tumbado en la cama o camilla. La técnica la realizaremos en la
Unidad de Cuidados Intensivos, en la Sala de Hemodinamica o en el quiré-
fano. Hay que contarle al anestesista o intensivista encargado de la seda-
cion la medicacion que esta tomando el nifo. El paciente tiene que hacer
ayuno durante las horas previas al procedimiento, y hay que canalizarle
una via venosa. En los casos ambulatorios en los que el paciente venga de
su casa, el nifo podra marcharse al domicilio cuando despierte de la seda-
cién o anestesia y se haya comprobado una correcta tolerancia oral. La
garganta puede molestarle al nifo durante un par de dias. Es una técnica
generalmente sin complicaciones.

® ECOCARDIOGRAFIA INTRAVASCULAR.
Esta técnica es un procedimiento invasivo, por el cual a través de una via
vascular central se introduce un catéter que llega hasta el corazén. Este

catéter tiene incorporado una sonda de ultrasonidos, por lo que obtene-
mos las imagenes ecocardiograficas desde el interior de los vasos y del
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propio corazon. Existen dos tipos de sondas, una rotacional (en blanco y
negro y sin Doppler) y otra con capacidad de Doppler color y pulsado, con
la que podemos obtener imagenes de alta calidad.

La ecografia intravascular se realiza junto con el cateterismo, que aunque
puede ser solamente diagnostico, suele asociar algun tipo de intervencionis-
mo terapéutico (o estudio electrofisioldgico), siendo su principal aplicacion
en el cierre de las comunicaciones interauriculares mediante dispositivos.
Una vez aplicado el anestésico topico en el lugar de puncion, se realizara una
pequeia incision en la piel, para facilitar la canalizacion del vaso y la poste-
rior introduccion del catéter, que se llevara hasta el corazon. En el extremo
del catéter esta el transductor que obtendra las imagenes. Una vez alli, se
puede mover y desplazar el catéter para generar distintas imagenes.

A veces hay que anestesiar al nifio para la realizacién del cateterismo, aun-
gue en nifios mayores suele ser suficiente la sedacién. Siempre debemos
comentar las medicaciones que toma el nifio. La técnica la realizaremos en la
Sala de Hemodinamica, y suele realizarse previamente un estudio analitico,
ademas de reservar sangre por si fuera necesaria una transfusioén. El pacien-
te tiene que hacer ayuno desde la medianoche anterior al estudio. Durante el
procedimiento el nifio estara perfectamente monitorizado. Una vez termina-
do, el nifio suele permanecer ingresado durante 24 horas. Las complicacio-
nes de la técnica son las inherentes al propio cateterismo.

Cateterismo Diagnostico
Cuidados Pre y Post. Precauciones

E | cateterismo es una prueba invasiva que consiste en la introduccion de
catéteres a través de arterias y/o venas y que se realiza con anestesia.
Participan tanto cardi6logos como anestesidlogos y personal de enferme-
ria y auxiliar.

En el mundo pediatrico suele realizarse con el paciente ingresado pre-
viamente y de forma programada y en edad adulta se realizan en régimen
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de hospital de dia, con el paciente acudiendo desde su domicilio y siendo
dados de alta en las horas siguientes, si no existen complicaciones. Esto
es excepcional en la edad pediatrica

Su objetivo es evaluar los detalles de anatomia y/o de funcion cardiaca
que no pueden ser estudiados de otro modo. En muchos casos, cada vez
mas en nuestros dias, se complementa la evaluacion con alguna actuacién
terapéutica. Cuando se decide realizar un cateterismo diagnédstico puede
que no estén claros ciertos detalles de la cardiopatia del nifio y por ello se
considera fundamental esta prueba. Salvo que se trate de una urgencia su
indicacion ha sido discutida e indicada tras discusién por el equipo médi-
co, cardiologos y cirujanos, que atienden al nifo.

Previo al cateterismo se realizan generalmente analiticas sanguineas
para estudio hematologico (hemograma completo), estudio de la coagula-
ciéon (y pruebas cruzadas) y bioquimico. Estas pruebas de control buscan
posibles alteraciones como anemias y déficit de la coagulacién sanguinea
y permiten prever la necesidad de transfusion sanguinea y algunas actua-
ciones especiales. Se postpone el procedimiento ante la evidencia de
infecciones activas o de secreciones respiratorias abundantes. Debe pre-
guntarse al cardiélogo sobre la conveniencia de las vacunaciones y como
va a poder afectar a su calendario.

En los nifios, en la mayoria de las ocasiones se realiza con anestesia
general, habitualmente a cargo de un anestesista y por ello se deben
observar las normas generales recomendadas por los anestesidlogos,
prestando especial atencion al ayuno las horas antes; el ayuno exige no
administrar sélidos o liquidos en un numero de horas razonable previo al
acto; el motivo es que la anestesia elimina el reflejo de la tos, qué es un
mecanismo natural de defensa para expulsar agentes extrafios de la via
aérea: si el nifo tuviera regurgitacion de material gastrico a la via aérea no
podria eliminarlo, con consiguiente peligro. Como puede intuirse el peli-
gro no lo es menor para los liquidos y por ello no debe administrarse
agua ni leche, a pesar de la irritabilidad que pueda mostrar el nifio; el
tiempo de ayuno previo se determina en cada caso, de forma conjunta por
el cardiélogo y el anestesiélogo, y se programa en funcion de la enferme-
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dad de que se trate, la edad del paciente, la duracién prevista y otras con-
diciones particulares. En ciertos casos, para evitar complicaciones se
pauta sueroterapia durante estas horas. Debe preguntarse en cada caso al
cardiélogo, previamente, como afecta a las medicaciones que el nifio estu-
viera tomando: si deben ser suspendidas totalmente o en parte, y en su
caso, con qué antelacion.

En los pacientes mayores, en los que se presume ansiedad previa, puede
pautarse mediacion la noche previa que favorezca el descanso. Se reco-
mienda también el rasurado previo de la zona inguinal en los adolescen-
tes.

Antes de iniciar el cateterismo se suele obtener, por puncién convencio-
nal, una vena en una de las extremidades del enfermo para poder admi-
nistrar los farmacos anestésicos. La anestesia evita el dolor y el movimien-
to del paciente y durante la duracion de la misma, el nifio suele tener
algln dispositivo en su via aérea para controlar la respiracién, bien una
“mascarilla laringea” cuando es posible utilizarla o bien un tubo endotra-
queal en su via aérea; de esta forma se asegura la respiracion del nifio en
todo momento. Habitualmente esta ayuda se retira al acabar la parte car-
diolégica del cateterismo, en la misma sala o laboratorio; aquellos casos
de mayor riesgo o que por las caracteristicas del paciente o del procedi-
miento pueden requerir mayor tiempo de asistencia respiratoria son tras-
ladados a la UVI, postponiéndose la retirada de esta asistencia.

La duraciéon del cateterismo es variable, pero es siempre mayor que en
un adulto, pues conlleva a una preparacién mas larga, anestesia, el tiem-
po de actuacion y una estabilizacion posterior en el mismo laboratorio o
sala de hemodinamica. El promedio puede ser de tres horas.

La introduccion de catéteres se hace sin necesidad de bisturi, accedien-
do a la vena y/o arteria por puncién y dejando en ese punto de puncién
un dispositivo conocido como “introductor” (que va a permanecer ahi
durante todo el tiempo) que permite, a su través, “introducir’ los diferen-
tes y sucesivos catéteres y guias metdlicas que se vayan a utilizar, sin
necesidad de estar pinchando continuamente; estos introductores tienen
un mecanismo que evita que salga la sangre al exterior. Se prepara el sitio
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previsto para la puncién utilizando, cuando es posible, con anterioridad
una crema anestésica local o infiltrando la zona con anestesia local. En
toda esa zona se establece una minuciosa asepsia y antisepsia. El sitio de
acceso mas comun es la regién de la ingle (derecha e izquierda) para las
arterias y venas femorales. Es frecuente que en los nifios haya dificultades
para la punciéon por motivos derivados tantos del pequefno tamafo del
paciente y sus vasos sanguineos como por el hecho de que hayan sido
sometidos a procedimientos previos (cateterismos, ingresos en UCI, ciru-
gias). Estas circunstancias pueden hacer que no sea posible la puncion del
area inguinal y se recurra a otras zonas en el caso de las venas; lo mas fre-
cuente es la vena yugular interna (derecha y/o izquierda) en el cuello, pero
a veces también se puncionan la vena subclavia o hay que recurrir a una
puncién transhepdtica, incrementandose los riesgos y posibles complica-
ciones. Aunque en muchas ocasiones estos riesgos se pueden prever, son
numerosas las ocasiones en que se presentan en el mismo acto de pun-
cion.

Los nifos mayores, al igual que los adultos, por su mayor tamafo,
serian susceptibles en ciertos casos de un abordaje a través de venas y/o
arterias de los brazos. Desgraciadamente puede incluso ocurrir que la
Unica forma de acceso sea mediante un minimo abordaje quirargico local,
disecando con el bisturi y accediendo bajo vision directa a la vena o arte-
ria, pero con notable incremento de las complicaciones. De cualquier
forma, una vez obtenidos los accesos vasculares, se pone una medicacion
(heparina) que dificulta la formaciéon de coagulos. También se utilizan
antibioticos para minimizar la posibilidad de infecciones. Es también por
este motivo por el que el ambiente que se utiliza es quirdrgico con utili-
zacién de vestimenta de quiréfano, incluidos gorros y mascarillas. El per-
sonal médico y de enfermeria que estd actuando, al igual que todo el
material, esta en condiciones de esterilidad. El material se desecha des-
pués de cada caso.

Durante todo el tiempo se vigila y se controla la temperatura del nifo,
colocando para su confort sistemas de calefaccion, se monitoriza continua-
damente la actividad eléctrica (electrocardiograma), la actividad respirato-
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ria, la tensién arterial, y el grado de oxigenacién y ventilacion sanguinea.

El movimiento de los catéteres por parte del cardiélogo, desde el exte-
rior del paciente, permite que la punta de estos alcance las diferentes
venas, arterias y cavidades bajo vision radioscépica (rayos X) ya que estos
catéteres son parcialmente opacos y pueden distinguirse de las estructu-
ras del organismo. La utilizacion de rayos X es indispensable y conlleva
riesgos de radiacién; estos riesgos estan desde luego en relacién a la
dosis recibida pero también al azar: lesiones en piel, posibilidad de dano
cromosomico, posibilidad de cancer. Los aparatos de rayos X utilizados
hoy en dia son muy seguros y el personal esta muy entrenado, con lo cual
la probabilidad de que ocurran es muy baja y no deben representar una
especial preocupacion para los padres. Se guarda un registro de la dosis
de radiacion de cada caso. Como el personal medico y de enfermeria estan
expuestos también a la radiacion en todos los casos, utilizan protecciones
plomadas, collarines y gafas.

La informacion que se busca en un cateterismo se refiere a aspectos de
estructura y de funcién: por ello se recogen muestras de sangre que se
analizan con micrométodos en el exterior y se conectan los catéteres que
se estén utilizando a sistemas que traducen a monitores del exterior las
presiones que analiza el catéter. Con la manipulacién que realiza el car-
didlogo consigue ir entrando en los vasos (venas y arterias) y cavidades
(auriculas y ventriculos) que precise cada caso, estudiando las presiones y
el grado de oxigenacion en cada uno. Esta compleja informacion se regis-
tra para, al finalizar el caso, poder realizar calculos de flujos de sangre,
puntos de mezcla, gradientes de presion y resistencias en los distintos
puntos y también el estado contractil del corazon. Para estudiar la estruc-
tura anatomica se inyecta un material liquido de contraste en los puntos
de interés: estos contrastes son opacos a los rayos X, y rellenan el area de
estudio mientras que las imagenes son archivadas para poder estudiarlas
después. Ciertos cateterismos diagnosticos exigen la administracion de
farmacos para estudiar el efecto de estos sobre ciertas variables. También,
con cierta frecuencia se utiliza concomitantemente la ecocardiografia tran-
sesofagica.
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Tras completarse la recogida de datos, se retiran los catéteres y los
introductores y se realiza una compresion sobre el sitio de puncién hasta
finalizar el sangrado. En la inmensa mayoria de los casos no hay un solo
punto. Sobre la zona de puncién se coloca un vendaje, compresivo en el
caso de que se haya puncionado una arteria.

COMPLICACIONES

Son mas frecuentes en los nifos mas pequefos, especialmente los recién
nacidos y aquellos que estan en peores condiciones: ingresados en cuida-
dos intensivos, en insuficiencia cardiaca o con cianosis severa, con respi-
racion asistida y medicacién de soporte general.

Las complicaciones pueden ser divididas en mayores (graves) y menores,
que suelen ser transitorias y que se resuelven rapida y favorablemente.

Las complicaciones mayores son: el fallecimiento (ocurre estadistica-
mente en muy pocas ocasiones en los cateterismos diagndsticos, menos
del 0.5%, y suelen ser imprevisible) y las descompensaciones que requie-
ran maniobras de reanimacién, tratamiento urgente con medicinas o ciru-
gia inmediata. Las lesiones mas importantes serian; el accidente vascular
cerebral, la trombosis arterial periférica permanente y la ruptura, disec-
cibn o aneurisma vascular, la endocarditis y las arritmias graves.
Afortunadamente la ocurrencia de complicaciones mayores son cada vez
menos frecuentes, debido a la experiencia alcanzada, evoluciéon técnica,
perfeccionamiento del material utilizado y avance tecnoldgico de los
laboratorios de cateterismo.

Las complicaciones menores estan relacionadas con disminucion transi-
toria del pulso arterial, sangrado que no necesita tratamiento agresivo,
arritmias con recuperacion espontanea, fiebre y erupciones cutaneas tran-
sitorias.
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CUIDADOS POST CATETERISMO

Al término del cateterismo, si el nifio presenta buenas condiciones clini-
cas y hemodinamicas, ausencia de complicaciones en el punto de la pun-
cion, con buena recuperacion del efecto anestésico y respirando esponta-
neamente, es trasladado a una sala de despertar o a la propia planta. Alli
permanecera las primeras 24 horas con la via venosa periférica manteni-
da para medicaciones, antibiéticos y precaucion de urgencias. También
estara monitorizado con registro eletrocardiografico, saturacion transcu-
tanea de oxigeno y tension arterial. Se registrara varias veces al dia la
temperatura corpérea y se vigilara el punto de la puncién en cuanto al
aspecto y a la presencia de sangrado local, ademas del color, temperatu-
ray la presencia de pulsos en los miembros relacionados con la puncién.

La recuperacion del nivel de conciencia es aparentemente muy inmedia-
ta pero no es completa hasta que pasan algunas horas; durante ese tiem-
po los nifios se encuentran incobmodos por la alternancia de suefio con
vigilia, por las molestias en los puntos de puncion, por la postura prolon-
gada en la mesa de cateterismo, por hambre, por molestias por la intuba-
cion (picor en la garganta)... que son normales e irdn remitiendo ellas
solas en las horas siguientes. Para disminuir las posibles complicaciones
se recomienda reposo del niflo en cama. En caso de pérdida o disminucién
importante del pulso se realiza inmediatamente ecocardiografia-Doppler
para confirmar el probable diagnostico de trombosis arterial y poder
empezar el tratamiento con medicinas (heparina o fibrinoliticos).

Si no ha habido complicaciones se retiran los apositos al dia siguiente y
se permite la deambulacion cuidadosa. No es infrecuente que persista una
molestia local que puede ser tratada con un analgésico corriente. La zona
de puncién mostrard cambios de color en los dias siguientes, hasta su
total desaparicion hacia los diez dias.

Se iniciara la alimentacién, comprobando inicialmente la tolerancia con
liquidos, dependiendo de la edad y de la recuperacion anestésica, entre
3y 5 horas después del procedimiento.

Por motivos variados no es infrecuente, ni se considera una complica-
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cién, que se presente una elevaciéon de la temperatura en las horas
siguientes. Se continta el tratamiento antibiético hasta completar 24
horas.

El nifo recibe el alta en ausencia de complicaciones al dia siguiente del
cateterismo. En general puede hacer vida normal y reincorporarse al cole-
gio a los tres dias. El nifio puede ser bafado con normalidad. Los casos
gue requirieron ingreso en la UVI reciben un tratamiento individualizado.

Holter, Resonancia
Magnéticay TAC

® ELECTROCARDIOGRAMA DE HOLTER

A pesar de todos los avances técnicos, la electrocardiografia convencio-
nal es una técnica con limitaciones ya que no permite efectuar regis-
tros mas que en unas condiciones reducidas en el tiempo y en la activi-
dad individual.

Si las alteraciones cardiacas estan bien establecidas, el electrocardiogra-
ma convencional es un instrumento valioso e indispensable en la practica
cardiologica diaria.

Por el contrario, si las alteraciones cardiacas tanto en la despolarizacion
como en la repolarizacion son transitorias, solo obtendremos la informa-
cion deseada en casos aislados.

En aquellos pacientes que refieren dolor precordial o pérdida de con-
ciencia, al practicar les el electrocardiograma convencional, lo mas proba-
ble es que se haya normalizado la situacién anémala que pretendiamos
registrar.

En 1961 N. J. Holter, introdujo un sistema de monitorizacién ambulato-
ria en cinta magnética con interpretacion acelerada que, en la practica,
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consiste en el registro electrocardiografico continuo durante 24 horas .

Durante el registro, el paciente dispone de absoluta libertad para sus
actividades y sélo el bafo o nadar constituyen las Gnicas limitaciones para
usar este método de estudio. Sin embargo alin existen una serie de pro-
blemas no completamente resueltos como son los artefactos o el hecho de
que la lectura automatica sea poco fiable o la limitacion en el tiempo de
registro. El paciente apuntard en un papel la actividad desarrollada a las
distintas horas.

Los elementos fundamentales son: la registradora, los cables, los elec-
trodos y el analizador. Asi mismo hay que proceder a la impresion final de
los datos, por lo que hay que disponer de la impresora adecuada.

Limitaciones del método Holter:
1. De la propia técnica (duraciéon de las cintas)
2. Variabilidad espontanea de la arritmia (variacion de un dia a otro de
la arritmia)
3. Cambios de repolarizacion (existen cambios en S-T sin relacién con
dolor)
4. Artefactos

El electrocardiograma de Holter tiene actualmente gran importancia en:

1. Estudio de prevalencia de arritmias en poblacién sana y enferma.

2. En la correlacion arritmias y sintomas.

3. En la evaluacion del mecanismo electrofisiologico de las arritmias
cardiacas.

4. Valoracion incruenta del potencial terapéutico de los farmacos antia-
rritmicos.

5. Estudio de las alteraciones de la repolarizacion.

El Holter de tension arterial es la aplicacién de la misma técnica Holter
para obtener un registro continuo de la presion arterial de forma automa-
tica e incruenta.

Permite registrar la tension arterial durante 24 horas de forma automa-
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tica pudiendo el paciente realizar vida normal. Es de gran utilidad en el
control del tratamiento farmacoldgico de hipertensos y en aquellos
pacientes normotensos pero intervenidos de coartacién de aorta que pue-
den desarrollar hipertension.

©® RESONANCIA MAGNETICA

En los ultimos diez afios, dentro de los procedimientos no invasivos para
el estudio de las cardiopatias congénitas, la resonancia magnética se ha
constituido en un método de imagen muy importante por su evolucion.

Tiene varias ventajas sobre otros métodos de imagen como la posibili-
dad de mostrar un amplio cambio de vision (puede incluir todo el térax),
obtener multiples planos de espacio, es facilmente reproducible y poco
dependiente del observador. Y todo ello sin radiacién ionizante.

En un primer momento, se usaron secuencias de eco del espin, pero
posteriormente se han incorporado otras secuencias (eco de gradiente,
contraste de fase con mapa de velocidad, angio-RM post gadolinio 3D,
marcaje del bolo sanguineo, etc) que permiten estudiar tanto la morfolo-
gia como la funcién cardiaca.

Estos avances han hecho que la resonancia magnética sea un método de
amplia utilizaciéon en la actualidad para el estudio de las cardiopatias con-
génitas, tras la ecocardiografia y complementandose con el cateterismo
cardiaco y la angiografia.

El principal inconveniente de la resonancia magnética es que requiere
sedaciéon en la mayoria de los nifos de edad inferior a los 6 afos.

Dependiendo de los nifios y de su compromiso cardiorrespiratorio sera
precisa o no la presencia de un anestesista. Deben emplearse un pulsoxi-
metro y un electrocardiograma especialmente disefado para su uso en la
resonancia magnética.

Las contraindicaciones para la realizacién de la resonancia magnética
cardiaca son las mismas que para la resonancia magnética general (mar-
capasos, implantes cocleares, esquirlas metalicas, implantes intraocula-
res, etc).
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Las imagenes deben obtenerse en sincronismo con el ciclo cardiaco, lo
que se consigue con un electrocardiograma. La Unica secuencia que no
precisa de este sincronismo es la angioresonancia magnética post-gadoli-
nia 3D.

Se obtienen primero los planos axial y coronal para seguir con una serie
axial a partir de la cual, dependiendo de la cardiopatia, se realizaran las
secuencias mas adecuadas para obtener la informacion deseada.

La resonancia magnética esta especialmente indicada en aquellas areas
en que la ecocardiografia tiene mas limitaciones, como son la aorta tora-
cica, las arterias pulmonares, las venas sistémicas y las venas pulmonares,
en cardiopatias complejas y en el seguimiento postoperatorio. También
permite evaluar la permeabilidad y cuantificar el flujo de Shunts, esteno-
sis e insuficiencias valvulares.

Las principales indicaciones de la resonancia magnética en la actuali-
dad son:
1. Evaluacion de la morfologia y calibre de las arterias pulmonares.
2. Evaluacién de las anomalias de la aorta toracica y troncos supraaor-
ticos.
Anatomia cardiaca por segmentos.
Evaluacién de la funciéon cardiaca.
Evaluacion de las cardiopatias complejas.
Evaluacién de anomalias venosas sistémicas y pulmonares.
Seguimiento postquirurgico.

N hAWw

La resonancia magnética es ya una técnica sélidamente establecida para
la evaluacion de la patologia cardiovascular pediatrica. Programas de cal-
culo automatico de funcion cardiaca y cuantificacion de flujo facilitaran la
obtencion de importantes datos funcionales. A medida que se vayan intro-
duciendo y difundiendo los ultimos avances en secuencias cada vez mas
rapidas que permitan imagenes en tiempo real sin necesidad de electro-
cardiograma ni de respiracion mantenida su aportacion sera aun mas defi-
nitiva.
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©® TOMOGRAFiA COMPUTARIZADA (TAC)

El desarrollo de los nuevos métodos de imagen no invasivos para el diag-
nostico y seguimiento de las enfermedades cardiovasculares ha supuesto
una revolucién en las dos ultimas décadas.

Dentro de los procedimientos no invasivos se incluye la tomografia com-
putarizada. Tradicionalmente, el estudio del corazén se ha basado en la
demostracion de alteraciones morfoldgicas cardiacas y cuantificacion de
la funcién cardiaca. Basicamente, estos estudios han sido la ecocardiogra-
fia, el cateterismo y la medicina nuclear.

Los modernos equipos de tomografia computarizada, gracias al gran
desarrollo técnico alcanzado permiten la realizacion de analisis morfolo-
gicos y cuantitativos. Esta area de estudio, que era eminentemente radio-
logica, se estd complementando con la presencia de cardidlogos que con
sus conocimientos de anatomia cardiaca ayudan al diagnéstico.

La tomografia computarizada, tras la aparicion de los equipos helicoida-
les, con multiples detectores y la tomografia computarizada con haz de
electrones, ha supuesto una revolucion en el diagnéstico de las enferme-
dades cardiovasculares. Se ha conseguido reducir el tiempo de adquisi-
cién y reconstruccion de imagenes, mejorando la resolucion temporal y se
ha avanzado en la obtencién de imagenes con una mayor resolucién espa-
cial.

En la actualidad, la adquisiciéon de imagenes es tan rapida, que se pue-
den obtener imagenes del corazén a tiempo real lo que permite recons-
trucciones de todos los planos anatéomicos asi como la reconstruccion tri-
dimensional.

La tomografia computarizada se puede usar para el estudio de aorta,
evaluacion de aneurismas, disecciones y arterias coronarias. De hecho en
el campo de la cardiologia del adulto esta plenamente integrado en el
estudio de las coronarias siendo las imdgenes obtenidas espectaculares.
También para el estudio de aneurismas ventriculares, enfermedades del
pericardio, estudio de permeabilidad de fistulas protésicas. Tiene gran
efectividad en la evaluacién de calcificaciones.
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La tomografia computarizada helicoidal se ha reconocido como un
importante test para detectar:
. Tromboembolismo pulmonar central y segmentario.
. Estudio de patologia vascular periférica.
. Estudio de arterias renales.
. Estudio de las arterias viscerales.
. Estudio de los troncos supraadrticos.

A U1 A W N —

. Estudio de tumores y otras masas cardiacas.

La tomografia computarizada requiere inyeccién de contraste iodado y
radiacion para la obtencién de imagenes, y este es un gran problema a la
hora de decidir realizar este tipo de pruebas en nifios.

Pruebas de esfuerzo.
Medicina nuclear

® PRUEBAS DE ESFUERZO

| origen de las modernas pruebas de esfuerzo puede fecharse en 1953,
Ecuando Bruce describié una prueba con tapiz rodante y establecio las
directrices para clasificar a los pacientes en las categorias de | a IV de la
New York Heart Disease Classifications.

Anteriormente, en 1949 Hecht y en 1950 Wood, recomendaron el
empleo de la prueba de esfuerzo para descubrir la isquemia miocardica
latente, determinar la gravedad de la enfermedad y valorar el tratamiento.

En 1951, Hellerstem, uso la prueba de esfuerzo como método de valo-
racién de la capacidad de trabajo de pacientes cardiépatas y demostrd que
estos pacientes podian reincorporarse al trabajo sin peligro. Desde aqui
se iniciaron programas de rehabilitacién cardiaca al analizar los consumos
de oxigeno durante las actividades fisicas.
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Hoy en dia, la prueba de esfuerzo convencional, realizada mediante
tapiz rodante ergométrico, se complementa con técnicas como la gamma-
grafia con talio, asi como con estudios del movimiento de las paredes del
corazoén con ecocardiograma.

Durante los altimos afios, ha aumentado el interés por las pruebas de
esfuerzo como medio para el andlisis de nifios afectos de anomalias car-
diacas congénitas.

La cardiopatia isquémica es rara en la infancia, pero la presencia y grado
de afectacion cardiovascular pueden detectarse y cuantificarse mediante
la prueba de esfuerzo.

Las pruebas de esfuerzo se suelen hacer en nifios a partir de los 5 afos
de edad, ya que niflos mas pequefios es muy dificil que cumplan el proto-
colo establecido. Es una prueba no invasiva. Al nifio se le colocan unos
cables para monitorizar el ECG, la frecuencia cardiaca y la saturacién capi-
lar de oxigeno, asi como un manguito para medir la presién arterial.
También se le puede colocar una mascarilla para medir los indices venti-
latorios. Una vez realizado un estudio en reposo, se le explica como fun-
ciona el tapiz rodante y se comienza la prueba siempre supervisada por
un cardiélogo. El tapiz cambia cada 3 minutos la velocidad y/o la pendien-
te y suele durar entre 8-12 minutos. Suele ser una prueba bastante segu-
ra sin graves complicaciones.

Aunque las pruebas de esfuerzo no se han usado en nifos tan amplia-
mente como en adultos, se usan habitualmente:

1. En la deteccién de arritmias secundarias a cardiopatias congénitas.

2. En el estudio de la hipertension y la respuesta presora.

3. Deteccion de la disfuncion ventricular en niflos afectos de miocar-
diopatias.

4. Capacidad funcional de pacientes operados.

5. Estudio de alteraciones de funcién respiratoria durante el ejercicio.

Las pruebas de esfuerzo en nifios y jévenes son cada vez mas un méto-
do aceptable para analizar la dinamica circulatoria.
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® MEDICINA NUCLEAR

En la actualidad, los examenes cardiovasculares con radiois6topos, se diri-
gen al conocimiento de la enfermedad coronaria y al estudio de perfusién
cardiaca tanto en condiciones basales como tras esfuerzo y también tras
intervenciones quirurgicas para ver los cambios en la perfusion.

En pediatria los examenes cardiovasculares con radiois6topos, no estan
tan extendidos como otras pruebas, pero si que son usados en el estudio
de pacientes que hayan sufrido isquemia miocardica o en pacientes con
disfunciones ventriculares, asi como en aquellos pacientes que por otras
enfermedades presenten afectacidon coronaria.

Aunque los aspectos teoricos de la medicina nuclear son algo comple-
jos, los aspectos practicos son relativamente sencillos.

La cardiologia nuclear supone la administracion al enfermo (en una vena
periférica) de trazadores radioactivos (isétopos). La radiacion emitida a
partir del corazén y grandes vasos es monitorizada con ayuda de detecto-
res especiales. La informacién asi obtenida pasa por un proceso de regis-
tro y andlisis. Los datos pueden presentarse en forma de una grafica que
muestra la variacion de la radioactividad en relacion con el tiempo (curva
tiempo/actividad), o bien pueden transformarse en una imagen.

Los andlisis de computerizacién permiten el cdlculo de diversas varia-
bles directamente relacionadas con la fisiologia cardiaca, asi como la
visualizaciéon de algunos indicadores de la funcion del corazén, tales como
la perfusion miocardica, la movilidad de las paredes cardiacas y los cam-
bios volumétricos de los ventriculos. También es posible determinar el
tiempo de flujo desde la cava superior al tracto de salida del ventriculo
izquierdo.

La cardiologia nuclear proporciona resultados fiables y reproducibles sin
el menor riesgo para el enfermo; no se han descrito casos de mortalidad
con el uso de estas técnicas y tampoco, lo que quiza es mas significativo,
existe la menor morbilidad.
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Las aplicaciones clinicas de la cardiologia nuclear son:

1.

Gammagrafia de perfusién miocardica, donde el radiois6topo es
captado por el miocardio en proporcidon con el flujo sanguineo,
aumentando la captacion con el ejercicio. No nos proporciona una
informacion exacta acerca de la localizacion o el nimero de arterias
afectadas.

Deteccién de zonas miocardicas que han sufrido un infarto de mio-
cardio. Las técnicas para la representacion en imagen, identifica-
ciéon y delineaciéon de areas infartadas se dividen en: zonas calien-
tes y zonas frias. Zonas calientes: algunos farmacos pueden ser
captados preferentemente por las células miocardicas severamente
danadas o necrosadas. Asi se logra una diferencia de concentracién
entre el tejido sano y el infartado. Zonas frias que son indicio de
una hipoperfusiéon y no permite diferenciar una isquemia de un
infarto y tampoco un infarto agudo de uno antiguo.

Valoracion de la funcién ventricular, valoracion de volimenes ven-
triculares y valoracién de la movilidad de la pared ventricular.

Por su seguridad estas pruebas pueden ser aplicadas en pacientes

pediatricos, pero lo cierto es que sus indicaciones son muy precisas y por

tanto solo se aplicaran a aquellos pacientes en que se suponga una ayuda
en el diagnostico y pronostico de la enfermedad.
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Terapéutica Farmacologica

| tratamiento médico va dirigido fundamentalmente a recién nacidos,

lactantes y niflos afectos de una cardiopatia congénita, es decir, que
nacen con una malformacién estructural cardiaca que en un periodo mas
o menos largo va a provocar una insuficiencia cardiaca, precisando una
terapéutica estabilizadora previa a la intervenciéon quirdrgica correctora o
paliativa.

En la fase aguda, cuando aparecen los sintomas, el nifio en estado
grave, va a necesitar ingreso hospitalario con monitorizacion y tratamien-
to intravenoso. Posteriormente cuando se produce la mejoria, se introdu-
ce el tratamiento de mantenimiento a seguir por via oral en su domicilio.

Con menos frecuencia los farmacos van dirigidos a tratar una insuficien-
cia cardiaca secundaria a cardiopatia adquirida o de inicio tardio, como las
miocardiopatias (enfermedades del misculo cardiaco), infecciosas o dege-
nerativas, secuelas tras cirugia cardiaca o arritmias. Estos cuadros requie-
ren también un tratamiento médico hasta la reversién de los sintomas. Los
pacientes son estabilizados como paso previo a una reintervenciéon, abla-
cién con radiofrecuencia en caso de arritmias por vias anémalas, marca-
pasos en caso de bloqueo AV completo y desfibrilador en arritmias refrac-
tarias de alto riesgo.

Los nifios que padecen una cardiopatia congénita o que han sido inter-
venidos quirlrgicamente y presentan alguna secuela, tienen un mayor
riesgo de padecer una endocarditis bacteriana. Se trata de una infeccion
grave localizada en la superficie interna del corazén, especialmente en las
valvulas mitral y adrtica. Su frecuencia disminuye cuando se trata con anti-
bioticos de forma profilactica, en el periodo anterior y posterior a la reali-
zacion de determinados procedimientos dentales, digestivos o génito-uri-
narios.

En este capitulo se describe el tratamiento domiciliario mas frecuente-
mente utilizado en las dos primeras situaciones descritas, insuficiencia
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cardiaca y arritmias, mientras que la profilaxis de endocarditis se descri-
be mas adelante en la pagina 130.

INSUFICIENCIA CARDIACA

El tratamiento de la insuficiencia cardiaca se basa en tres pilares basicos:
- Mejorar la fuerza de contraccién del musculo cardiaco (Digital).
- Disminuir el exceso de liquidos que provocan congestion pulmonar y
edemas (Diuréticos)
- Vasodilatadores arteriovenosos que mejoran el trabajo cardiaco
(IECA).

® A) Digital: Es un glucésido cardiaco de
uso tradicional. Desde hace mas de dos
siglos, se conocen las propiedades cardio-
ténicas de una sustancia que se obtiene de
las hojas de una bella planta Ilamada
Digitalis purpurea. (Fig.1)

Tras muchos afios de experiencia sigue
siendo el medicamento de eleccién para tra-
tar la insuficiencia cardiaca subaguda o cré-

nica, como farmaco de mantenimiento.

La distintiva flor de la digitalis purpurea, Fig. 30 - Flor de la
digitalis purpurea

cuya forma similar a un dedal, dio lugar a
su nombre; sus hojas contienen una pode-
rosa toxina, la digitoxina que afecta al funcionamiento cardiaco.

Extremadamente venenosas si se consumen.

El extracto del principio activo se ha usado para el tratamiento de las
arritmias y otras alteraciones cardiacas desde el siglo XVIILI.

Sus efectos sobre la contractilidad miocardica y la disminucién de la fre-
cuencia cardiaca, favorecen el llenado ventricular durante la diastole. Al
estimular el mecanismo de intercambio de calcio y sodio a través de la
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membrana celular, aumenta la concentracion intracelular de calcio, esto
permite que se formen mas puentes cruzados de actina y miosina duran-
te la activacién del muasculo cardiaco, lo que incrementa la eficacia de la
contraccion.

La disminucion del efecto del sistema nervioso simpatico sobre el cora-
zon, alivia la taquicardia, sudoracién, etc. Es un buen agente terapéutico
sobre ciertas arritmias.

Las dosis deben ser cuidadosamente ajustadas, segun la edad y el peso
del nifio, debido a su potencial toxicidad. Se utiliza por via oral cada 12 h.
Tiene una buena tolerancia digestiva, no interfiriendo con los alimentos.
Los niveles 6ptimos en sangre se hallan entre 1,2-2,4 ng/ml.

Los efectos toxicos en caso de sobredosis se manifiestan por: anorexia,
nauseas, vomitos, diarreas y a nivel cardiaco bradicardia y arritmias. La
mejor forma de evitarlos es utilizar la dosis correcta y controlar la hidra-
tacion y el equilibrio electrolitico.

Algunos medicamentos administrados conjuntamente con la digital pue-
den aumentar su toxicidad (Verapamil, amiodarona, propafenona, espiro-
nolactona y carvediol), y en el caso de tener que usarlos asociados habra
que usar dosis mas bajas.

@ B) Diuréticos: su efecto sobre el rifdn aumenta la pérdida de agua y sal
por la orina. Reducen el volumen sanguineo circulatorio y la dilatacién de
los ventriculos incrementando su eficacia. Asi mismo disminuyen el
edema periférico y pulmonar facilitando el trabajo respiratorio. Son clasi-
ficados de acuerdo a su efecto farmacolégico en los diferentes lugares de
la nefrona, la unidad funcional del rifidn.

La Furosemida es el diurético mas utilizado, por su potencia, rapida
accion y buena tolerancia por via oral.

Es importante hacer un seguimiento de los efectos secundarios, median-
te controles analiticos, especialmente por la pérdida excesiva de potasio
por la orina que puede ser compensada afadiendo potasio oral en forma
de jarabe u otro diurético ahorrador de potasio, la espironolactona.

155



4 - Medidas terapéuticas

® C) Vasodilatadores: Disminuyen la resistencia periférica y mejoran la
funcién ventricular. Actian sobre la precarga (volumen de sangre que
llega al corazoén) y postcarga (resistencia que se opone al vaciamiento car-
diaco), sin afectar la contractilidad del miocardio.

Son inhibidores de la enzima convertasa, responsable de la conversion
de la angiotensina 1 en angiotensina 2 en el pulmén. Esta dltima posee un
potente efecto vasoconstrictor, de forma que, al bloquear su formacién,
reduce la postcarga general y mejora el gasto cardiaco.

Como efectos adversos no deseados, pueden producir hipotension y
mas raramente tos y dolor de garganta. En general suelen tolerarse bieny
se administra repartida la dosis total segun el peso en dos-tres dosis al dia
por via oral, y se absorbe mejor con el estémago vacio. Los mas utilizados
son el captopril y el enalapril.

® D) Beta-bloqueantes: son farmacos de uso mas reciente. Se precisan
mayor nimero de estudios en la edad pediatrica para conocer si sus resul-
tados son igual de beneficiosos que en el adulto; esto es dificil a corto
plazo, debido a la variedad de causas que producen una insuficiencia car-
diaca en esta etapa, el escaso nimero de pacientes en cada categoriay los
diferentes grupos de edad.

Su efecto respecto a la mejoria de los sintomas y de la funcion ventricu-
lar en la miocardiopatia hipertréfica ha sido demostrado. Para tratar una
insuficiencia cardiaca se utilizan en casos seleccionados, cuando la digital
y diuréticos no han dado los resultados esperados.

Como su nombre indica bloquean los receptores beta2- adrenérgicos
que se encuentran en el miocardio y reducen su efecto sobre la frecuen-
cia y la contractilidad cardiaca. El mas usado es el propanolol, bien tolera-
do por via oral, en tres dosis/dia.

Se puede encontrar como efecto secundario no deseado la disminucién
de la frecuencia cardiaca que dé lugar secundariamente a un bajo gasto
cardiaco; hipoglucemia y broncoconstriccion, por lo que se contraindica
en pacientes con asma bronquial.
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ARRITMIAS

Dentro de los diferentes tipos de arritmias que se encuentran en la edad
pediatrica, tanto de forma aislada como en relacion con cardiopatias y
tras la cirugia cardiaca, sélo vamos a referirnos a la taquicardia supraven-
tricular (TSV), por ser la mas comin y necesitar en ocasiones un tratamien-
to cronico domiciliario. Se caracteriza
por presentarse con frecuencia cardiaca superior a la normal para una
determinada edad. Son resultado de un mecanismo anormal de la conduc-
cion o formacién del estimulo cardiaco.

La eleccién entre los diferentes fairmacos antiarritmicos viene dada en
funcién de la causa que origina la arritmia, la edad y la duracién de las cri-
sis.

El inicio del tratamiento suele ser en el hospital, donde se valora la rela-
cion riesgo-beneficio por la potencial toxicidad de estos farmacos que
pueden a su vez, llegar a producir otras arritmias. Las dosis deben ser
individualizadas y controlados los niveles en sangre periédicamente, por
los estrechos limites entre dosis eficaz y téxica.

Su objetivo es prevenir la aparicion de crisis de TSV y disminuir su fre-
cuencia y duracion.

Las drogas mas frecuentemente utilizadas son:

® Digital: Se utiliza por via oral como tratamiento preventivo. En los lac-
tantes y cuando se realiza un diagnéstico fetal, el tratamiento se mantie-
ne hasta el afio de edad, debido a que el reconocimiento de las crisis de
taquicardia en recién nacidos y lactantes es dificil.

En los nifos mayores de 1 afio sélo se indica el tratamiento en caso de
episodios repetidos, de larga duracién, o mal tolerados.

No se debe usar este medicamento, es decir, estaria contraindicado,
cuando la crisis de taquicardia se acompana de un sindrome de preexcita-
cion o Wolf Parkinson White (WPW) (son arritmias a través de vias anéma-
las de conduccion con electrocardiograma caracteristico), por el peligro de
provocar arritmias graves.
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® Beta-bloqueantes: indicado cuando no se puede utilizar la digital.
En caso de no ceder las crisis de taquicardia se pueden utilizar otros
antiarritmicos, solos o asociados a los anteriores.

® Amiodarona: es muy potente y efectivo. En la edad pediatrica requie-
re controles y determinaciones analiticas periédicas de funcion hepatica y
tiroidea, asi como examenes oftalmoldgicos y evitar la exposicién al sol.

Cateterismo terapéutico
Cuidados pre y post
Precauciones

(QUE ES EL CATETERISMO TERAPEUTICO?

EI cateterismo cardiaco es un procedimiento diagndstico que consiste
en introducir unos “tubitos”, mas o menos largos, y flexibles (catéte-
res) hasta el interior del corazén y los grandes vasos. Esto se realiza
mediante la visualizacion continua, con rayos X, que nos permite ver el
interior del cuerpo. Como se ha explicado en el capitulo anterior, estos
catéteres se introducen en el cuerpo a través de los vasos sanguineos.

Existen dos tipos de vasos sanguineos. Las venas que llevan sangre sin
oxigeno, azul, hacia el corazén, y las arterias que llevan la sangre carga-
da de oxigeno, roja, del corazén a las distintas partes del cuerpo. El cate-
terismo dependiendo de las necesidades del nifio se realiza por una vena,
por una arteria o por ambas. El acceso mas frecuente es por la ingle (acce-
so vena y arteria femoral), seguido del cuello (acceso vena yugular) y mas
raramente por el brazo o por la zona del cuerpo que se sitiua debajo de la
clavicula.
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El cateterismo cardiaco permite al cardidlogo y al cirujano cardiovascu-
lar conocer de forma muy precisa como funciona el corazén. También
mediante la inyeccién de un liquido (contraste iodado) se opacifican las
cavidades cardiacas y los grandes vasos sanguineos permitiendo definir la
anatomia del corazon. No obstante cada vez se realizan menos cateteris-
mos diagnoésticos debido al gran desarrollo que han tenido técnicas
menos invasivas como la ecocardiografia, la tomografia axial computeri-
zada (TAC) o la resonancia magnética nuclear (RMN). Pese a estos enor-
mes avances en estas técnicas de imagen el cardiélogo de su hijo, en oca-
siones, le indicara la necesidad de realizar un cateterismo diagnostico.

El cateterismo terapéutico consiste en realizar una intervenciéon median-
te catéteres dentro del corazén o en los grandes vasos sanguineos. Se rea-
liza s6lo en pacientes que tienen una cardiopatia para realizar una actua-
cion concreta como veremos mas adelante. En muchas ocasiones evita
una intervenciéon quirargica. En otros casos el cateterismo terapéutico
complementa el tratamiento realizado por los cirujanos cardiovasculares
en lesiones que son de dificil acceso.

Dependiendo del tipo de cardiopatia con el cateterismo terapéutico se
pueden realizar muchos procedimientos: rasgar el tabique interauricular,
dilatar valvulas o vasos estrechos, cerrar defectos (agujeros) con disposi-
tivos en el interior del corazén o entre los grandes vasos sanguineos,
implantar dispositivos para vasos sanguineos estrechos, tomar muestras
del corazén o retirar material que haya quedado dentro del torrente circu-
latorio.

CATETERISMOS TERAPEUTICOS MAS FRECUENTES

El cateterismo terapéutico no sustituye a la cirugia, sino que la comple-
menta. Son el cardidlogo vy, en ocasiones, el cirujano cardiovascular quie-
nes le informaran de cual es la técnica mas adecuada para el tratamiento
de la cardiopatia que tiene el nifio. En algunos casos los conocimientos
cientificos que poseemos en la actualidad hacen que sea tan seguro y
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efectivo realizar el cateterismo terapéutico o la intervencién quirdrgica. En
estas situaciones le explicaran cuales son las ventajas e inconvenientes de
cada técnica y seran los padres asesoraros por los profesionales, los que
tendran la Gltima palabra.

Los procedimientos son muchos y dependen del tipo de cardiopatia, los
mas comunmente empleados son:

® 1. Valvuloplastia

Se emplea cuando existe un estrechamiento (estenosis) de una valvula car-
diaca. La técnica consiste en dilatar la valvula estrecha mediante un caté-
ter que tiene un balén en su extremo distal. Las que mas frecuentemente
se dilatan son la valvula pulmonar (separa el ventriculo derecho de la arte-
ria pulmonar que va hacia los pulmones) y la valvula adrtica (separa el ven-
triculo izquierdo de la aorta). Mucho mas raro en nifios es dilatar las val-
vulas de entrada del corazén que son la mitral (en el lado izquierdo) y la
tricuspide (en el lado derecho).

El procedimiento ayudado con escopia (imagen continua que se obtiene
mediante rayos X) consiste en situar un catéter balén en la valvula. El caté-
ter balon se introduce desinflado y una vez colocado en la valvula elegida
se infla el balén y la valvula estrecha se dilata. Este procedimiento puede
realizarse una o varias veces.

® 2. Angioplastia

La técnica es similar al anterior, se realiza con un catéter balon pero sobre
una arteria que esta estrecha.

@ 3. Atrioseptostomia de Rhaskind
Fue el primer cateterismo terapéutico que se realizé en nifios. Se realiza

en algunos recién nacidos que estan muy azules, tienen poco oxigeno, en
los primeros dias de vida. Suele estar indicada cuando existe una transpo-
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sicion de grandes arterias o algun otro tipo de cardiopatia cianética.
Consiste en desgarrar el tabique interauricular, que separa la auricula
derecha de la izquierda, mediante un catéter balén especialmente disefia-
do para ello. De esta manera se consigue crear una comunicacién entre las
dos auriculas, permitiendo al recién nacido mezclar mejor la sangre y
tener una mejor oxigenacion.

® 4. Colocacion de dispositivos dentro del corazén.

Son dispositivos especialmente disefiados para cerrar agujeros, que nor-
malmente no existen, entre las cavidades cardiacas. El mas frecuentemen-
te empleado es para el cierre de un tipo de comunicacion interauricular
(cierre de CIA). Estos dispositivos sélo sirven para un determinado tipo de
comunicacion interauricular de unas medidas determinadas y situado en
una parte concreta del corazén. Esta técnica no se puede aplicar a todas
las comunicaciones interauriculares. En otros tipos de CIA, dependiendo
de la localizacién y del tamafo, deben ser operadas por los cirujanos car-
diovasculares.

También recientemente se esta aplicando en algunos tipos de comuni-
caciones interventriculares (cierre de CIV).

Estos dispositivos son extremadamente flexibles y se introducen plega-
dos en el interior de un catéter hasta situarlos en la posicién deseada. Una
vez alcanzada la posicion se despliegan y se liberan cerrando el defecto.

® 5. Cierre del ductus arterioso

El ductus arterioso es un conducto que comunica la aorta con la arteria
pulmonar. En ciertos casos el ductus puede ser cerrado mediante un dis-
positivo de forma similar al cierre de CIA. Hay que saber que en los nifios
muy pequefos y en los recién nacidos se prefiere realizar cirugia cuando
se necesita cerrar el ductus arterioso.
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® 6. Oclusion de vasos sanguineos

En ciertas cardiopatias ciandticas (son las cardiopatias en las que el nifio
estd azul) puede existir alglin vaso sanguineo que necesita ser cerrado.
Esto se consigue mediante unos pequefios dispositivos que son como
espirales (se llaman “coils”) que se llevan dentro de un fino catéter hasta
el punto deseado. Una vez alcanzado ese punto se despliegan y cierran
(embolizan) el vaso sanguineo no deseado.

® 7.Colocacion de “stent”

El “stent” es un muelle, mas o menos flexible, que se monta en un catéter
balén. Sirve para dilatar los vasos estrechos de forma similar a la angio-
plastia. A diferencia de esta el muelle (stent) se quedara definitivamente
implantado en el interior del vaso. Estd técnica es mas eficaz que la angio-
plastia pero el principal inconveniente es que no es de facil aplicacién en
nifios pequefos. Esto es debido a que el nifio crece y el muelle no, con lo
que el vaso sanguineo volvera a quedarse estrecho con en el paso del
tiempo. Actualmente se estan disefiando “stent” que se podran dilatar
seguln crezca el niflo para solventar este problema.

@ 8. Extraccion de catéteres

Los catéteres también se emplean para administrar medicinas a través de
una vena del brazo o del cuello. En los nifios pequefios también se emple-
an en las piernas e incluso a través de las venas de la cabeza. Estos caté-
teres son muy flexibles y resistentes pero en ocasiones se rompen y un
trozo permanece dentro del sistema circulatorio. Esto se llama emboliza-
cién y el trozo roto puede acabar dentro del corazén, en una arteria o en
el interior de los vasos sanguineos pulmonares. El cardiélogo intervencio-
nista mediante unos catéteres especiales llamado catéter - lazo, en ocasio-
nes, pueden permitir extraer el trozo embolizado, sin necesidad de una
intervencién quirdrgica.
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@ 9. Biopsia cardiaca

Consiste en extraer una pequefia muestra de tejido del interior del cora-
zon, concretamente del ventriculo derecho, mediante un catéter especial
que tiene una pequefa pinza en su extremidad distal para su analisis ana-
tomopatolégico. Esta técnica se realiza generalmente en nifios trasplanta-
dos del corazén, pero también el cardidlogo puede indicarla en ciertas
enfermedades.

@ 10. Implantacion de marcapasos

Este procedimiento se realiza cuando el corazéon late muy despacio.
Consiste en introducir un cable desde una vena del cuello o de la ingle
hasta el ventriculo derecho. El cable se conecta a un generador externo, el
marcapasos. Este es un pequefio ordenador que permite estimular al cora-
zon y que se contraiga con la frecuencia deseada por el cardiélogo.

Esta técnica puede ser necesaria llevarla a cabo durante el cateterismo
ya que el corazén puede latir mas lentamente de lo deseado.
Generalmente pasado un tiempo el corazén se recupera espontaneamen-
te la frecuencia normal y el marcapasos puede retirarse. Si el ritmo no se
recupera se debe implantar un marcapasos definitivo mediante una inter-
venciéon quirlrgica.

® 11. Estudio electrofisiologico y tratamiento invasivo de las taquicardias

Este es un estudio que se realiza en nifios, preferentemente mayores de 4
afnos, que tienen episodios frecuentes o graves de taquicardia (frecuencia
cardiaca muy elevada y anormal del corazon). Afortunadamente la mayor
parte de las taquicardias en los nifios son episodios normales y benignos
que no precisan tratamiento.

El corazén tiene un sistema eléctrico mediante el cual se contrae de
forma armoénica. Esta contracciéon armonica permite enviar la mayor canti-
dad de sangre a todo el organismo con el maximo rendimiento. En el cora-
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z6n la energia se trasmite por unas vias de conduccién de forma parecida
a como se trasmite la energia eléctrica a través de los cables de la luz. En
ocasiones el sistema eléctrico del corazén puede presentar un "cable” de
mas y este ser el origen de la taquicardia. Cuando el paciente presenta una
de estas taquicardias el corazén se contrae muy deprisa y la contraccién
no es armonica. Dependiendo del tipo de taquicardia, frecuencia, y sinto-
mas que provoca el cardiélogo puede indicar el estudio electrofisiolégico.

Se realiza de forma similar a los otros cateterismos pero suelen ser
necesarios varios catéteres. Estos catéteres permiten localizar (mapear) “el
cable de mas”. El nombre de este cable es via accesoria. Una vez localiza-
da la via accesoria con un catéter especial se aplica calor, frié u ondas de
radio. Esta energia produce una pequefia quemadura que desconecta el
cable, y por tanto se dejan de producir las taquicardias.

Es importante saber que no en todas las taquicardias puede aplicarse
esta técnica y serd su cardidlogo quien la indique en los casos adecuados.

PRECAUCIONES ANTES DEL CATETERISMO TERAPEUTICO

Antes de la realizacién de un cateterismo terapéutico su cardiélogo le
explicara de forma exhaustiva cual es la cardiopatia que tiene su hijo, que
técnica concreta va a realizarse y que complicaciones esperables pueden
producirse. Usted debe plantearle cualquier duda que tenga. Se le solici-
tara que firme un documento que se llama “Consentimiento Informado”.
La ley obliga a presentarle este documento que sera claro y que usted
podra retirar en cualquier momento. Sin la firma de este documento no es
posible realizar el cateterismo al nifio.

A su hijo ya se le habran realizado varias pruebas antes de decidir rea-
lizar el cateterismo. Generalmente el nifo habra ingresado el dia anterior
para realizar algunas pruebas como pueden ser analisis de sangre, radio-
grafias de torax o ecocardiografias. En muchos procedimientos se prepa-
ra sangre para administrarla al nifio, si es necesario, durante el cateteris-
mo o en las horas siguientes.

164



4 - Medidas terapéuticas

Si el nifio presenta los dias anteriores algunos de los siguientes sinto-
mas el cateterismo no podra realizarse y se aplazara:
® Fiebre o temperatura mayor de 38°C
@ Erupcion cutanea (manchas de reciente aparicién en la piel)
® Catarro
@ Pitos o ruidos en el pecho
® Toma de antibiéticos los ultimos 7 dias

Una vez ingresado se pesara y se medird. En los adolescentes se les
rasuraran ambas ingles. Se le tomara una serie de constantes como son la
temperatura, la tension arterial, la frecuencia cardiaca y respiratoria. Esto
es necesario para ver que el nifio se encuentre en las condiciones adecua-
das.

El nifio estara en ayunas desde la noche, los nifios pequefios desde las
tres de la madrugada. En ciertos procedimientos se puede colocar al nifo,
unas horas antes del cateterismo, una via venosa para administrarle liqui-
dos.

El dia del cateterismo, a primera hora, se le dara un bafo antes de ir a
la sala de hemodinamica. En ocasiones, dependiendo de la edad del nifio,
se le administrara una medicacion sedante para que este tranquilo.

.QUE PASA DURANTE EL CATETERISMO?

El cateterismo se realiza en la sala de hemodinamica. Una enfermera reci-
bira al nifio y le monitorizard. Esto consiste en colocarle una serie de elec-
trodos (son como pegatinas, similares a las que se colocan cuando se rea-
liza un electrocardiograma) que permiten visualizar los latidos del cora-
z6n, un saturimetro que controla la cantidad de oxigeno y un manguito de
tensién arterial. Esta monitorizacion se mantendra durante todo el tiempo
que dure el cateterismo. Toda esta informacion se muestra de forma con-
tinua en unas pantallas de television para tener controlado al nifio en todo
momento.

Una vez monitorizado el nifio se le administrara unas medicinas que le
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quitaran la ansiedad y el dolor. Esto es debido a que el nifio no debe
moverse durante el cateterismo. En muchos casos de esto se encargara un
médico anestesidlogo. Dependiendo del tipo de procedimiento sera nece-
sario o no la realizacién de la anestesia. Si esto se prevé se le habra entre-
gado otro “Consentimiento informado” para la realizacién de la anestesia
que usted habra tenido que firmar. En muchos casos para que el nifio este
perfectamente quieto se le conectara a un respirador. Esta maquina sirve
para que el nifio respire de forma controlada y eficaz. Una vez que el nifio
esta tranquilo y sin dolor se prepara como en un quiréfano para realizar
la intervencién.

En la sala de hemodinamica estaran presentes:

® Hemodinamistas: uno o dos dependiendo del procedimiento. Son
cardidlogos especializados en realizar cateterismos.

® Anestesidlogo: es el médico responsable de la anestesia

® Personal de enfermeria: dos o tres encargados de ayudar al hemo-
dinamista, al anestesista y de atender al nifio, junto con una auxi-
liar de clinica.

Todo este personal esta perfectamente entrenado para hacer frente a las
posibles complicaciones que puedan surgir durante la realizacion del cate-
terismo.

Una vez finalizado el cateterismo se retiraran los catéteres y se realiza-
ra una compresion manual de las zonas donde se ha pinchado. Estas
zonas se comprimen y se cubren con una torunda, gasas estériles, y un
vendaje. Estaran vigiladas durante unas horas ya que en ocasiones pue-
den sangrar. Esto no es infrecuente y el personal sanitario esta entrenado
para volver a comprimir y controlar la hemorragia.

CUIDADOS POST CATETERISMO EN EL HOSPITAL
El nifio pasara a una zona de observacién hasta que se recupere del efec-

to de la sedacion o de la anestesia. Esta sala sera la reanimacion anestési-
ca o la unidad de cuidados intensivos dependiendo del procedimiento rea-

166



4 - Medidas terapéuticas

lizado. En cualquiera de las dos el nifio estara vigilado por una enfermera
que controlara las constantes del nifio hasta que se normalicen y supervi-
sado por un médico. Este tiempo es variable y depende del tipo de catete-
rismo realizado y del nifo.

Durante el cateterismo se administran abundantes liquidos, esto junto
con el efecto de la medicacion administrada durante la anestesia hace que
la orina se retenga. En ocasiones esto puede ser molesto para el nifio y es
necesario insertar una sonda fina para vaciar la orina.

Cuando el nifio este estable sera trasferido a la planta de hospitalizacion
donde ingreso. Si el cateterismo se ha realizado por la ingle tendra un ven-
daje compresivo y la pierna estirada con un algiun método. Esto es para
evitar movimientos bruscos y que pueda volver a sangrar. En los nifios
mayores se les indicard que mantengan la pierna estirada y que no se
levanten en unas horas. Cuando se realiza por el cuello tendra un apésito
y se colocara al nifio incorporado en la cama.

La enfermera de planta comprobard, de nuevo, sus constantes, el color,
temperatura y pulso de la pierna. Se iniciara la administracién de liquidos
claros (agua, zumos) y una dieta blanda para podra retirar la via intrave-
nosa (“goteo”). El nifo podra levantarse y si ho precisa mas intervenciones
o exploraciones sera dado de alta con una serie de recomendaciones. Es
posible que dependiendo del tipo de cateterismo al nifo se le afada una
medicacién que fluidifique la sangre (antiagregante).

CUIDADOS EN EL DOMICILIO TRAS EL CATETERISMO

Una vez dado de alta el nifio puede volver a su rutina habitual de forma
progresiva. Puede ir al colegio al dia siguiente, salvo otra indicacion médi-
ca, pero durante tres dias debe evitar correr, saltar, montar en bicicleta,
nadar, realizar deporte o cualquier ejercicio brusco. En ciertos casos,
especialmente cuando se haya implantado algin dispositivo dentro del
corazoén, el cardiologo le indicara cuando puede iniciar la practica depor-
tiva.
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Generalmente tendra colocado un pequefio apdsito en el lugar por
donde se realizd el cateterismo. Este se cambiara cada dia y se lavara la
pequefa incisién con un desinfectante durante dos dias. Es frecuente que
el apdsito se manche con un poco de sangre. Rara vez puede aparecer un
sangrado importante. En ese caso lo correcto es comprimir por encima de
la zona de sangrado durante unos minutos. Esto debe controlar la hemo-
rragia, si persiste debe contactar con los servicios de emergencias.

Durante uno o dos dias es normal alguna pequefia molestia o tirantez
en el lugar de la puncién. Puede necesitar un analgésico suave que su
médico le indicara.

Debe vigilar los siguiente puntos los dias siguientes al cateterismo y
contactar con su cardiélogo si aparece alguno de los siguientes sintomas
0 signos.

® Fiebre mayor de 38°C en la semana siguiente al cateterismo

® Enrojecimiento, supuracion o “rezume” en el lugar por el que se hizo
el cateterismo

® Temperatura y color de la pierna por la que se realiz6 el cateterismo.
Si la pierna esta mas fria o mas palida que la otra pierna debe con-
sultar.

® Dolor en el pecho o palpitaciones.

En resumen el cateterismo cardiaco terapéutico es un procedimiento
seguro. El cardiélogo le explicara de forma exhaustiva qué resultados se
espera obtener, cudles son las ventajas, los inconvenientes y que compli-
caciones pueden ocurrir. Recuerde que en el hospital y en la sala de hemo-
dindmica el personal esta preparado en todo momento para dispensar a
su hijo los mejores cuidados.
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Cirugia. tipos y

técnicas mas frecuentes.
Cuidados pre y post cirugia.
Precauciones

PROCESO QUIRURGICO

C omo se ha comentado en las secciones anteriores de este manual,
existe una variedad muy amplia de defectos cardiacos; practicamente
para la totalidad existe una posibilidad de reparacion quirdrgica. El cardié-
logo responsable del diagndstico se pone en contacto con el cirujano car-
diaco infantil y en sesion médico-quirtrgica discuten el caso, planificando
la técnica quirdrgica mas apropiada para cada caso asi como la urgencia de
la intervencién. Como norma general, una vez sentada la indicacion qui-
rargica, la intervencién suele ser realizada inmediatamente (horas o dias)
si es urgente, o lo antes posible (dias, semanas) si no lo es, ya que incluso
en este caso la espera no es beneficiosa para el paciente. El tiempo trans-
currido desde el inicio del proceso puede variar dependiendo de la progra-
macién quirdrgica del centro (puede tener nifos programados previamen-
te) y de la disponibilidad de los quiréfanos y camas de intensivos pediatri-
cos (UVI). Las operaciones cardiacas pueden clasificarse de varias maneras:
® Operaciones correctoras: aquellas en las que se reparan las malforma-
ciones, haciendo que el corazén operado funcione lo mas parecido a uno
normal.

® Operaciones paliativas: en las que no se corrigen defectos, sino que
se modifica la estructura del corazén y/o de los grandes vasos para que
la circulacion sea mas eficaz. Usualmente estas operaciones tienen carac-
ter temporal. Estas cirugias paliativas, no corrigen la enfermedad pero
mejoran al paciente.

® Operaciones abiertas o con circulacién extracorpdrea: en éstas, dete-
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nemos el corazén y hacemos que una maquina funcione como corazén y
pulmén artificial mientras dura la cirugia. Requiere acceso por via anterior
(esternotomia media).
® Operaciones cerradas o sin circulacién extracorpérea: aquellas en las
que el corazén y los pulmones siguen funcionando mientras operamos al
nifno. Se realiza por via anterior o lateral (toracotomia).

Los pasos que se llevan a cabo desde que se indica la cirugia y se pro-
grama la fecha de la misma hasta el dia de la intervencion son los siguien-
tes:

CONSULTA PREOPERATORIA CON EL CIRUJANO CARDIACO INFANTIL

El cirujano ve al nifo en consulta preoperatoria y explica a los padres con
detalle en que consiste la lesion cardiaca de su hijo, la técnica quirlrgica
planificada, los riesgos operatorios y postoperatorios, el resultado pre-
visto de la operacion y la organizacién de todo el proceso. No es infre-
cuente que la duracién de esta informacién exceda la hora. Los padres una
vez que estén bien informados deben firmar una autorizacion(consenti-
miento informado) para que el cirujano realice la operacion.

INGRESO Y PREPARACION PARA QUIROFANO

Unos dias antes de la operacion llevan al nifio al hospital para realizar
unos analisis generales de sangre y reservar la sangre necesaria para la
operacion. Sucesivamente el nifio ingresa en el hospital el mismo dia o la
tarde anterior a la cirugia, para disminuir al maximo el periodo de hospi-
talizacion de los nifios. Se revisan los analisis de sangre y el anestesista
ve al nifio y habla con los padres explicando el procedimiento anestésico
y se establece un periodo de ayuno absoluto (el nino no puede beber ni
comer nada) de 5 a 6 horas antes del inicio de la operacion. En quiréfano
y segun la edad, el nifio entra sedado o no; se anestesia primero con gases
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y después con drogas intravenosas o directamente con estas ultimas. Por
seguridad, durante la operacién y a lo largo de los dias que permanece en
cuidados intensivos, se monitorizan varios parametros hemodindmicos
gue exigen la puncién o canalizacion de venas y arterias y colocacién de
catéteres y sondas en quir6fano. Este proceso puede durar en nifios
pequefios hasta 1 hora.

INTERVENCION QUIRURGICA: CARACTERISTICAS GENERALES

No hay relacion entre la duraciéon de la operaciéon y la gravedad del caso.
Las operaciones con circulacién extracorporea (a corazén abierto) duran
entre 3 y 7 horas, mientras que las operaciones sin circulaciéon extracor-
poérea (cerradas) duran de 2 a 3 horas. Las técnicas quirdrgicas son multi-
ples y frecuentemente se aplican varias en un so6lo nifio. Algunas amplian
zonas estrechas cardiacas con un parche de plastico especial (implante
protésico), o de tejido biolégico animal (implante heter6logo), o humano
(implante homodlogo), o del propio tejido del nifio que se extrae de otra
zona (implante aut6logo); otras cierran comunicaciones entre cavidades
cardiacas con parches; otras comunican una camara cardiaca con su
correspondiente arteria mediante un conducto valvulado o no y que a su
vez puede ser heterdlogo, homélogo o autélogo. Otras reparan artesanal-
mente con puntos una valvula cardiaca lesionada o la sustituyen con una
protesis artificial, otras cruzan los flujos sanguineos con parches intracar-
diacos o seccionando y cruzando los grandes vasos, etc.

Las proétesis e implantes dificilmente plantean problemas de rechazo
pero si pueden infectarse constituyendo una grave complicacion. Durante
la operacion el nino esta profundamente anestesiado y no sufre ni tiene
conciencia de la operacion. En algunas situaciones, una vez terminada la
cirugia y si el paciente esta estable y no existe sangrado, el enfermo se
puede despertar y extubar en quir6fano, pasando a la UCIP con respira-
cion espontanea y con analgesia adecuada. En algunas cirugias (principal-
mente neonatos, cirugias prolongada) el tiempo operatorio se puede pro-
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longar por sangrado tras la salida de extracorpérea, debido en ocasiones
a la propia coagulopatia post- bomba y que requiere ademas de transfu-
sion de hemoderivados, hemostasia local durante un tiempo prudente,
para que el enfermo pase a la UCIP en condiciones estables y no se preci-
se revision quirurgica posterior.

Una vez realizado todo lo previo, el cirujano informa a los padres de la
cirugia realizada, hallazgos intraoperatorios significativos, incidencias o
complicaciones y objetivos a corto plazo y tras la monitorizacion inicial del
nifio, son avisados a la UCIP.

CUIDADOS PRE Y POST CIRUGIA

® Preoperatorio

En los Gltimos afios se tiende a intervenir las cardiopatias lo mas precoz-
mente posible: ademas de las ventajas biolégicas (reducir el impacto de la
cardiopatia sobre el desarrollo no del corazén, pulmén, cerebro y otros
6rganos) también se reduce la ansiedad de los padres frente a un nifio cré-
nicamente enfermo. Los progresos en el diagndstico, técnicas quirdrgicas,
manejo intraoperatorio y postoperatorio han llevado a mejores resultados
en términos de supervivencia y a una mayor preocupacién por la calidad
de vida de los pacientes, sobre todo en las cirugias que requieren tiempos
prolongados de extracorpérea o técnicas de mayor riesgo.

El diagnostico prenatal de las cardiopatias congénitas complejas permi-
te el control del embarazo en un centro especializado, asi como la progra-
maciéon del parto en dicho centro, con unidad de Cuidados Intensivos
Neonatales y/o Pediatricos, cardiélogos y cirujanos cardiacos. Se ha
demostrado que este hecho, esta relacionado con la disminucion de la
morbilidad pre- y postcirugia, principalmente en cardiopatias complejas,
de debut en periodo neonatal inmediato, en las cuales el cierre del ductus
y el shock que esto produce tiene una mortalidad del 100% si no se trata.

Algunas familias se trasladan a hospitales alejados de su lugar de resi-
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dencia para recibir esta atencidén especializada, por ello, existen centros
qgue ofrecen alojamiento a dichas familias, pues si se requiere cirugia en
las primeras semanas de vida, la estancia se puede prolongar incluso mas
de un mes.

El cuidado de los pacientes con cardiopatias congénitas implica a todo
un grupo multidisciplinario (cardiélogos, cirujanos cardiacos, intensivis-
tas, anestesistas, perfusionistas, enfermeria de quiréfano y de intensivos,
fisioterapeuta, neurdlogos, asistente social...) y el resultado depende de
un trabajo eficaz en equipo.

En los casos de cardiopatias congénitas complejas que requieren estabi-
lizacion precirugia (Sindrome de Corazon izquierdo Hipoplasico,
Transposicion de Grandes vasos, Drenaje Venoso anémalo total, Truncus,
Atresia Pulmonar) el paciente tiene que permanecer ingresado en la UCI
(en algunos hospitales es neonatal y en otros pediatrica y neonatal mixta).
Es probable que requiera ventilacion asistida y sedacion inicialmente asi
como vias para la administracién de medicacién, algunas como las pros-
taglandinas imprescindibles para mantener el ductus abierto hasta la ciru-
gia.

Aunque el hecho de debutar en periodo neonatal y en ocasiones con
repercusion clinica grave haga pensar en la urgencia de realizar la cirugia,
lo primero es estabilizar al paciente, reevaluar la afectacion del resto de
los 6rganos (cerebro, rifidn e intestino principalmente) y dar un tiempo de
recuperaciéon al corazon y al pulmén para someterlos a una cirugia com-
pleja, que en ocasiones cambia su fisiologia de forma importante. Existen
pocas indicaciones de cirugia urgente, pero si de cateterismo intervensio-
nista en primeras horas (como en la transposicion de grandes vasos para
ampliar la comunicacion entre las auriculas y permitir la mezcla de sangre
oxigenada y no oxigenada). La mayoria de estas cardiopatias complejas se
intervienen en la primera semana de vida o entre 12 y 22 semana.

En este tiempo la situacién clinica de su hijo puede ser variable: estable,
permitiendo cuidados normales, alimentacion normal y con medicacién a
veces oral; grave, con necesidad de respiracién asistida, drogas para ayu-
dar al corazon en su funcién, alimentacién intravenosa o por sonda y a
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veces sedacion, lo cual hace mas complicada la espera hasta la cirugia
para los padres y la relacién con su hijo; o intermedia, con sintomas mas
no menos marcados y que requieren medidas de tratamiento variable.

® 2. Postoperatorio

Una vez realizada la cirugia, los padres son informados por el cirujano car-
diaco que ha llevado a cabo la intervencion y esperan que su hijo sea tras-
ladado a la UCIP y monitorizado. Cuando los padres pasan a la UCIP son
informados nuevamente por el médico intensivista que atiende a su hijo,
que les contara el plan a seguir segun la evolucién.

El postoperatorio de una intervencion de cirugia cardiaca es igual de
importante que la cirugia en si, sobre todo en algunas cardiopatias com-
plejas y mas aun en las paliativas.

Algunos puntos importantes en el manejo postoperatorio de estos pacien-
tes son los siguientes: monitorizacion, ventilacion asistida, analgesia, pre-
vencion de infecciones, alimentacion, fisioterapia y complicaciones:

® Monitorizacion: En la sala de UCIP se monitorizan multiples parame-
tros a través de los catéteres y sondas colocadas provisionalmen-
te, permitiendo wuna estrecha vigilancia de la funcién cardiaca y
general por parte de los intensivistas. Se monitoriza la frecuencia
cardiaca, tensién arterial, presion venosa central, presién en auricu-
la izquierda o pulmonar, saturacién cutanea de oxigeno, parame-
tros hemodinamicos, diuresis, restos gastricos, drenaje mediastini-
co, dosis de drogas administradas, liquidos y transfusiones.

® Ventilacion mecanica: Tras el ingreso, el enfermo permanecerd mas
o0 menos sedado, con ventilacién mecanica las primeras horas, en el
caso de cirugias menores y con buena evolucion o dias en el caso de
cirugias complejas o si existen complicaciones. En ocasiones, la situa-
cion inestable del paciente obliga a una sedacién profunda desde el
inicio (torax abierto, disfuncion ventricular importante...) anulando la
respiracion espontanea, hasta que la situacién mejore.
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@ Analgesia. De cualquier forma, los pacientes estan analgesiados de
forma continua con medicacion adecuada (bombas de analgesia
controlada, antiinflamatorios) y la valoracion del dolor forma parte
de las constantes monitorizadas en todas las UCIP hoy en dia.

® Prevencion de las infecciones: antes de comenzar la cirugia se
administra un antibiético, que se continta las primeras 24 horas del
postoperatorio; aun asi cuando este periodo es prolongado aumen-
ta el riesgo de infeccion asociado a vias, sondas, tubos...y es posi-
ble que se detecten signos indirectos de infeccidon y se inicie de
nuevo tratamiento antibiético, incluso estando ya en la planta, lo
cual prolonga la estancia hospitalaria hasta completar el ciclo que
esté indicado. En algunas cardiopatias complejas se deja el torax
abierto con una placa las primeras 24- 48 horas postcirugia para
optimizar la funcion cardiopulmonar, sin que esto determine de
entrada un mayor riesgo infeccioso, intensificAndose aun asi, las
medidas preventivas.

® Alimentacion: en situaciones de cirugias de menor complejidad vy
buena evolucién, se inicia tolerancia a las pocas horas del ingreso
en UCIP. Otras cirugias requieren un inicio mas lento, como el caso
de la coartacién aértica, y en otras no es posible iniciar precozmen-
te la alimentacion oral, bien por permanecer intubado(se adminis-
traria enteral por sonda gastrica o transpilérica) o bien porque la
situacion hemodinamica obliga a utilizar alimentacién intravenosa
o parenteral para no someter a un gasto afiadido a ese organismo
que reparte preferencialmente mas flujo a los 6érganos principales
(corazoén, cerebro, rifidn) y menos a otros no principales (intesti-
no...).

® Fisioterapia respiratoria. Una vez que el paciente esta estable, per-
manezca o no en la UCIP, se inicia la fisioterapia respiratoria, que
ayudara a la recuperacion del paciente, favoreciendo la eliminacién
de secreciones respiratorias y la actividad muscular pasiva y poste-
riormente activa.
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® Complicaciones. En el periodo postoperatorio de la cirugia cardiaca

pueden existir complicaciones. Algunas estan relacionadas directa-
mente con la funcion del corazén (cierta alteracion de la funcién de
los ventriculos derecho o izquierdo seguln la patologia, es espera-
ble por la circulacién extracorpérea en si o por la situacion previa),
otras con arritmias secundarias a la manipulacién del corazén en la
cirugia (algunas patologias predisponen a dichas alteraciones del
ritmo por aproximarse a zonas por donde pasa la via de conduccién
cardiaca), otras secundarias a posibles lesiones residuales (algunas
malformaciones no son susceptibles de reparacién completa o de
correccion o lo son, a consta de cambiar las condiciones de trabajo
de los ventriculos o las valvulas cardiacas, siempre que sea tolera-
do hemodinamicamente y esto se vera a corto o medio plazo) y por
ultimo existen complicaciones a nivel de otros 6rganos que traba-
jan conjuntamente con el corazén, como es el pulmén (derrames
pleurales, atelectasias o colapso pulmonar, neumonias, sangrado) o
a otros niveles (intestinal, renal, neuroldgico).

El alta a planta se indicara de forma conjunta por parte del cirujano, car-
didlogo, y médico de la UCIP, recibiéndose un informe de alta detallado
por parte de la UCIP y otro quirdrgico (con la técnica realizada, inciden-
cias, complicaciones y medicacion al alta) y con medicacién intravenosa u
oral. Existen algunas situaciones en las que el paciente tiene que reingre-

sar en UCIP, bien para realizar alguna técnica, para vigilancia o porque lo

requiera la situacion general.

176



4 - Medidas terapéuticas

TIPOS DE CIRUGIA Y TECNICAS MAS FRECUENTES.
® 1. Lesiones con shunt.

Comunicacion interauricular (CIA)

Las comunicaciones interauriculares en sus diferentes tipos (Foramen
Oval, Ostium Secundum, Seno Coronario y Seno Venoso) representan el
10-15% de las cardiopatias congénitas. El tratamiento estd indicado en la
edad pre-escolar (3-5 afios) cuando las CIA se presentan con cortocircuito
significativo porque la sobrecarga de volumen a largo plazo puede deter-
minar arritmias e insuficiencia cardiaca. Aunque para esta cardiopatia se
han desarrollado técnicas de tratamiento a través de cateterismo interven-
cionista, no todas las formas de CIA pueden ser tratadas por via percuta-
nea (ver seccion sobre cateterismo terapéutico). El cierre quirurgico es una
técnica segura, con una mortalidad que tiende a cero y pocas complicacio-
nes postoperatorias ligada a la aparicion de arritmias (sobre todo en
pacientes en edad adulta) y derrames pericardicos (sindrome postpericar-
diotomia, 5% de los casos).

La cirugia se realiza en Circulacién extracorpérea y la CIA se cierra por
sutura directa de los bordes del defecto, o, en el caso de CIA de gran
tamafio suturando un parche (generalmente preparado del mismo pericar-
dio del paciente) a los bordes de la comunicacién. Los resultados a largo
plazo, en término de supervivencia y calidad de vida demuestran que la
cirugia es curativa practicamente en el 100% de los casos.

Comunicacion interventricular (CIV)

Las CIV como cardiopatia aislada es probablemente la cardiopatia mas fre-
cuente, alrededor 20% de todas las cardiopatias congénitas; ademas una
CIV esta presente en muchas cardiopatias complejas. Por estas razones el
cierre quirdrgico de una CIV es probablemente unas de las técnicas mas
realizadas por los cirujanos de cardiopatias congénitas. La CIV puede loca-
lizarse en diferentes porciones del septo interventricular denominandose
perimembranosas, musculares, infundibulares o del septo de entrada; a
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veces pueden coexistir en varias posiciones y se denominan CIV multiples.

La indicacion quirargica depende de los sintomas que a su vez se relacio-
nan con el tamano y localizacién de la CIV. Debido a que un 30-35% de CIV
se cierran espontaneamente en los primeros 2-3 afios de vida, la cirugia no
estd indicada antes, en pacientes con pocos sintomas. Por el contrario, la
presencia de insuficiencia cardiaca con escasa respuesta a terapia médica,
hipertension pulmonar e infecciones respiratorias recurrentes constituyen
indicacion quirurgica independientemente de la edad del paciente. Las CIV
infundibulares, incluido de tamafno pequefio y escasa repercusion hemodi-
namica, deben cerrarse quirlrgicamente porque con frecuencia pueden
determinar deformacion de la valvula aértica e insuficiencia valvular. La ciru-
gia se realiza bajo Circulacion Extracorpérea; la via de acceso clasica que era
la ventriculotomia derecha, hoy en dia se realiza en casos particulares (CIV
multiples, correccion de CIV en cardiopatias complejas que necesiten proce-
dimientos asociados) habiéndose desarrollado vias alternativas (trans-tri-
cuspidea a través de auricula derecha, transpulmonar o transaodrtica) que
permiten preservar la estructura y funcion del ventriculo derecho. El cierre
se realiza con un parche de pericardio o material sintético (dacron, goretex)
sujetado con puntos al borde de la CIV.

La mortalidad quirurgica global esta alrededor de 3%, siendo mas baja
para la CIV aislada y en nifios por encima del ano y mas alta en lactantes
y en defectos multiples. En un 3-5% de los casos se produce Bloqueo
Auriculo-Ventricular, que afortunadamente en la mayoria de los casos es
transitorio; la necesidad de implante de marcapasos por bloqueo definiti-
vo se ha convertido hoy en excepcién, aunque este riesgo sea mas alto
en alguna situacion concreta (CIV de entrada, CIV en Transposicion congé-
nitamente corregida). No es rara la existencia de pequefios cortocircuitos
residuales, hemodindmicamente significativos en menos del 10% de los
casos. Los resultados a largo plazo son excelentes con supervivencia a
largo plazo y calidad de vida similares a las de la poblacién general. Hay
datos que indican que la cirugia precoz se asocia a mejores resultados en
términos de regresion de la hipertension pulmonar y normalizacién de la
funcion ventricular izquierda.
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Canales Auriculo-Ventriculares

Los Canales Auriculo-Ventriculares (o defectos de los cojines endocardi-
cos) son defectos de la septaciéon auricular y/o ventricular situados en la
zona de tabique inmediatamente por encima o por debajo de las valvulas
auriculo-ventriculares y que coexisten con diferentes grados de afectacion
de dichas valvulas. Representan de un 3-5% de todas las cardiopatias con-
génitas y frecuentemente se asocian a Sindrome de Down. Existen defec-
tos parciales, que consisten en un defecto limitado al septo interauricular
(comunicacién interauricular del tipo ostium primum) asociado a diferen-
tes grados de insuficiencia de las valvulas AV, mas frecuentemente de la
izquierda; y defectos completos (canal atrio-ventricular comdn) que com-
binan un gran defecto de septacién a nivel auricular y ventricular (comu-
nicacién interauricular tipo ostium primum y comunicacion interventricu-
lar a nivel del septo membranoso de la entrada ventricular) con una seve-
ra anomalia de las valvulas auriculo-ventriculares, consistente en la exis-
tencia de una valvula auriculo-ventricular comun.

En las formas completas la reparacion quirargica debe hacerse precoz-
mente, alrededor de los 6 meses (o antes si hay escaso control de los sin-
tomas con terapia médica) para evitar el desarrollo de enfermedad vascu-
lar pulmonar especialmente en pacientes con Sindrome de Down. La repa-
racién se realiza bajo Circulaciéon extracorporea y consiste en el cierre de
los defectos de septacion mediante parches y la confeccion, a expensas
del tejido disponible de la valvula auriculo-ventricular comun, de dos val-
vulas auriculo-ventriculares independientes que permitan una correcta
conexion de cada auricula con su correspondiente ventriculo y un funcio-
namiento valvular adecuado.

La mortalidad quirltrgica esta en la mayoria de series inferior a un 10%.
Los resultados a medio-largo plazo son buenos, dependiendo en gran
medida del grado de competencia de las valvulas auriculo-ventriculares
que se haya podido conseguir en la cirugia (aproximadamente entre un 5-
10% de los pacientes requieren a largo plazo revision quirdrgica o reem-
plazo valvular por disfuncion de la valvula AV izquierda), mientras la inci-
dencia de bloqueo auriculoventricular posquirlrgica es baja. En las formas
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parciales (CIA Ostium Primum) la reparacion quirlrgica se realiza durante
la edad pediatrica y consiste en el cierre del defecto septal y de la hendi-
dura mitral. Sus resultados son buenos, la mortalidad es inferior al 2%
(excepto en las raras formas sintomaticas en el ler aio de vida) aunque
frecuentemente no se consiga una perfecta competencia de la valvula
mitral.

Ductus Arterioso Persistente (DAP)

La incidencia del DAP aislado en nifios nacidos a término es de 1 en cada
2000- 2500 recién nacidos vivos, representando el 5-10 % de todas las car-
diopatias congénitas.

La clinica se relaciona con el tamafo del Ductus, la cuantia del cortocir-
cuito, la relaciéon entre las resistencias vasculares pulmonares y sistémicas
y la sobrecarga de volumen del miocardio. El tratamiento del PDA sinto-
matico es el cierre tan pronto como se realice el diagnéstico. La mayoria
de los Ductus hoy son tratados por cateterismo intervencionista, y la ciru-
gia normalmente se reserva por Ductus muy grandes, y pacientes peque-
fnos (que frecuentemente son recién nacidos prematuros). La cirugia se
realiza sin necesidad de circulacién extracorpérea (cirugia cerrada) y el
abordaje habitual es la toracotomia posterolateral izquierda aunque en los
ultimos afos se han desarrollado técnicas minimamente invasivas inclu-
yendo el acceso transaxilar, la minitoracotomia o la toracoscopia videoa-
sistida. La intervencion consiste en la ligadura (cierre mediante suturas),
la division del ductus (seccién y cierre de los cabos vasculares en los
extremos pulmonar y aértico) o el cierre mediante clips. La mortalidad es
practicamente nula, las complicaciones infrecuentes y la estancia hospita-
laria muy corta.
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® 2. Obstruccion del tracto de salida izquierdo.

Estenosis Valvular Aértica

La estenosis aortica (EA) es una malformacién de la valvula aédrtica, de
caracter progresivo, que produce una obstruccion al flujo de salida del
ventriculo izquierdo. Dependiendo de la anatomia (valvula unicispide,
tipica de la estenosis critica del recién nacido; bicuspide, la mas frecuen-
te; y tricuspide, cuyas valvas sigmoideas pueden ser asimétricas), edad y
modalidad de presentacién las indicaciones para la cirugia asi como los
resultados difieren ampliamente. El extremo mds grave son los neonatos
con estenosis aortica critica, condicion en la cual la valvula esta muy mal-
formada y el ventriculo izquierdo incapaz de mantener un gasto cardiaco
adecuado; estos pacientes necesitan la suministraciéon de Prostaglandinas
para mantener abierto el ductus, y estabilizar el paciente antes de proce-
der a valvulotomia, quirdirgica o percutdnea.

En los demas enfermos la estenosis adrtica es una enfermedad con
caracter progresivo y por lo tanto la indicacion a cirugia se pone cuando
el gradiente a través de la valvula es superior a 75 mm/Hg o a 50mm/Hg
en el caso que el paciente realice actividad fisica o coexisten otras patolo-
gias (insuficiencia valvular, CIV). La valvuloplastia quirdrgica, (que ha sido
el tratamiento de la estenosis adrtica antes de la aparicién de la valvuloto-
mia percutanea) se realiza abriendo bajo vision directa las comisuras val-
vulares fusionadas. Si no se logra liberar la obstruccion después de la val-
vulotomia o coexiste insuficiencia importante de la valvula aortica hay
indicacion de recambio valvular. En los Gltimos afios se han utilizado pré-
tesis mecanicas por la duracion limitada de las protesis biologicas en
nifos.

Recientemente, la sustituciéon de la valvula aortica por un autoinjerto de
valvula pulmonar (valvula pulmonar del propio paciente), y la colocacién
de un homoinjerto (valvula de donante humano) en posicion pulmonar
(técnica de Ross), ha ganado aceptacién en muchos centros porque permi-
te de evitar la anticoagulacion necesaria en las prétesis mecanicas y los
consecuentes riesgos de tromboembolismo y sangrado. La mortalidad
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para el tratamiento de la estenosis valvular aértica varia entre el 2 y el 20%
sobre todo dependiendo de edad y condiciones del paciente del paciente.

Estenosis subaortica

Es la obstruccion de la salida del ventriculo izquierdo por debajo de la val-
vula aértica. Puede presentarse aislada o asociada a otros defectos como
son las anomalias de las valvulas atrio-ventriculares, las obstrucciones por
malalineamiento del septo interventricular en presencia de comunicacién
interventricular (CIV) y la miocardiopatia hipertréfica obstructiva. Las obs-
trucciones subadrticas pueden asociarse con estenosis valvulares o insu-
ficiencia adrtica. Aunque hay evidencia de que la estenosis subvalvular
aortica es una lesion adquirida, existe una base genética en su desarrollo.
Se ha postulado que el estrés mecanico producido por la existencia de
anomalias morfologicas a nivel del ventriculo izquierdo produciria flujos
turbulentos responsables de una proliferacién anormal de tejido que seria
el origen de la enfermedad. Esto explica porqué estas lesiones tienen una
incidencia alta de recidivas. Anatobmicamente se presentan en dos formas
que requieren diferentes tipos de tratamiento. La mas frecuente es una
estenosis de tramo corto por membrana o anillo fibroso o fibromuscular.

El tratamiento consiste en la reseccién por via transaortica del tejido
fibroso asociandose al menos una miotomia (reseccion de musculo a nivel
del septo interventricular). Este procedimiento tiene escasa mortalidad
(<2%), pero existe una morbilidad no despreciable (bloqueo AV completo,
dafo a las valvulas mitral o adrtica). Por lo tanto la indicacion debe poner-
se en pacientes con gradientes >50 mmHg y tendencia a la progresién.
Ademas tras el tratamiento quirdrgico la reseccion incompleta y/o la reci-
diva de la obstruccién es muy frecuente.

El tratamiento de las formas en tinel es mas complicado. Se puede rea-
lizar una escision del musculo obstructor que raramente es curativo exis-
tiendo importantes gradientes residuales. El procedimiento mas radical es
la técnica de Konno que consiste en crear un defecto en el septo interven-
tricular y sucesivamente cerrarlo con un parche de manera que la salida
izquierda quede suficientemente ampliada. En el caso de afectacion de la
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valvula adrtica a veces es necesario combinar este procedimiento con la
técnica de Ross (Ross-Konno). La mortalidad operatoria para estas condi-
ciones es mas alta que por la simple reseccién de membrana, pudiendo
Ilegar al 10-15%.

Coartacion aortica (CoA) / Interrupcion Arco Aortico (IAA)

La Coartaciéon Adrtica (5% de todas las malformaciones cardiacas congéni-
tas) es un estrechamiento de la arteria aorta que causa una obstruccion
al flujo aértico. Tipicamente se localiza en la aorta toracica descendente
distal al origen de la arteria subclavia izquierda. Se puede acompafar de
hipoplasia de la aorta transversa (zona de la aorta desde el origen del tron-
co braquiocefalico hasta el origen de la arteria subclavia izquierda) y/o de
la zona del istmo aértico. Frecuentemente se asocia con otras malforma-
ciones: CIV en 1/3 de los pacientes, valvula adrtica bicuspide (30-85%),
otras lesiones obstructivas izquierdas (15%) como estenosis subaortica,
hipoplasia de ventriculo izquierdo y lesiones obstructivas mitrales
(Sindrome de Shone). También es frecuente que se asocie CoA a malfor-
maciones complejas intracardiacas como la TGV, Truncus y Doble Salida
Ventricular Derecha.

La presentacion clinica depende de la severidad de la lesién y de la aso-
ciaciéon con otras malformaciones. Los casos de CoA severa se suelen
manifestar en la primera o en las dos primeras semanas de vida con insu-
ficiencia cardiaca aguda que a veces evoluciona hacia el shock cardiogéni-
co (CoA ductus dependiente). Estos pacientes necesitan un tratamiento
médico agresivo (PGE, ventilacion mecanica, drogas vasoactivas) antes de
la cirugia, que debe ser temprana. Afortunadamente hoy la ecocardiogra-
fia ha hecho posible el diagnéstico precoz (intrautero o inmediatamente
después del nacimiento) reduciendo substancialmente el nimero de
pacientes que llegan a cirugia con fracaso multiorganico. Si la CoA no es
ductus dependiente los pacientes suelen tolerar la malformaciéon y se pue-
den operar de manera electiva en la lactancia (3-12 meses).

La CoA se repara generalmente por toracotomia izquierda, sin circula-
cion extracorporea. La técnica quirdrgica mas preconizada es la reseccién
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de la zona estrecha y anastomosis termino-terminal; en caso de hipopla-
sia del istmo adrtico o de la aorta transversa es necesario modificar la téc-
nica, extendiendo la anastomosis al arco aortico o realizando una anasto-
mosis termino-lateral entre la aorta descendente y el arco aértico después
de haber ligado el istmo. Otras técnicas empleadas son la ampliacién con
parche o con tejido proveniente de la subclavia izquierda (técnica de
Waldhausen). La hipoplasia severa del arco a veces no puede ser tratada
por via lateral (toracotomia), y necesita utilizar la circulacién extracorpé-
rea por via media.

La mortalidad de la CoA aislada es baja (<2%) pero la mala situacién cli-
nica al ingreso en el caso de los recién nacidos y la presencia de lesiones
asociadas hace que la mortalidad para todos los pacientes pueda superar
el 10%.Los problemas mas frecuentes son la reestenosis (especialmente
frecuente en lactantes y de recién nacidos, hasta el 50%) y la aparicion de
aneurismas, mas frecuente con la técnica de ampliacién con parche. En
casos de lesiones asociadas se ha discutido mucho en el pasado sobre la
estrategia: la tendencia actual en centros con amplia experiencia en ciru-
gia neonatal es la cirugia correctora en un sélo tiempo que ofrece resulta-
dos comparables o mejores con respecto a la cirugia en dos tiempos.

La Interrupcién del Arco Aodrtico se caracteriza por la falta de continui-
dad entre la aorta ascendente y la aorta descendente y casi todos los
pacientes tienen una CIV grande. La mayoria de los pacientes se presen-
tan en la primera semana de vida con signos de insuficiencia cardiaca, cia-
nosis y dificultad respiratoria. Es una cardiopatia ductus-dependiente y
necesita perfusién de PGE inmediatamente después el diagnéstico. El
objetivo del tratamiento quirdrgico es restaurar la continuidad del arco
aortico y corregir las lesiones asociadas. Hoy se realiza cirugia definitiva
en el recién nacido. La mortalidad combinada precoz y tardia de la repa-
racion en un solo tiempo se ha referido entre un 18-42%
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® 3.0bstruccion del tracto de salida derecho

Tetralogia de Fallot / Atresia Pulmonar:

La descripcién original anatomica de la Tetralogia de Fallot clasica inclu-
ye 1) Estenosis de la arteria pulmonar (EP), 2) comunicacién interventricu-
lar (CIV), 3) cabalgamiento aértico e 4) hipertrofia de ventriculo derecho.
En la practica clinica son dos los elementos anatémicos esenciales del
Fallot: EP y CIV. Mientras la CIV representa un elemento anatémico cons-
tante siendo siempre grande y en posicidon subadrtica, la EP puede locali-
zarse a nivel infundibular, valvular o supravalvular, siendo lo mas frecuen-
te que esté estendtica a mas de un nivel. El anillo valvular pulmonar puede
ser de tamafo normal o mas frecuentemente pequefio y estenético.
Ademas pueden existir anomalias en el origen y arborizacion de los vasos
pulmonares, mas frecuentes en las formas de Fallot con Atresia Pulmonar.
Por esta razon es sobre todo la anatomia de la salida ventricular derecha
y pulmonar la que determina la presentacion clinica y la indicacién quirar-
gica. La mayoria de pacientes estan estables al nacimiento y durante la pri-
mera lactancia, presentando cianosis leve o moderada, y pueden ser repa-
rados de forma electiva entre los 3-6 meses de edad. Enfermos sintoma-
ticos, con cianosis grave y crisis hipoxémicas necesitan cirugia de urgen-
cia, independientemente de edad y peso.

En el pasado, en situacién de urgencia se realizaban operaciones palia-
tivas (fistula sistémico-pulmonar, hemicorreciones); hoy nos parece que
todos los enfermos con Fallot deberian ser sometido a reparacion prima-
ria, limitando la cirugia paliativa a situaciones especiales, como la hipopla-
sia severa de las ramas pulmonares, sepsis, daino neuroldgico, etc..

La reparacion de la Tetralogia de Fallot se realiza, bajo circulacion extra-
corpédrea, cerrando la CIV y solucionando la estenosis pulmonar: depen-
diendo de la anatomia se puede realizar la resecciéon de las bandas mus-
culares que obstruyen el ventriculo derecho, ampliaciéon de las zonas
estrechas (ventriculo derecho, valvula y arterias pulmonares) con parches,
o combinacién de las dos técnicas. Clasicamente la reparacién del Fallot
necesita una incision sobre el ventriculo derecho, que puede ser fuente de
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problemas a largo plazo (insuficiencia ventricular derecha, arritmias). Para
obviar estas consecuencias mas recientemente se ha introducido un abor-
daje transauricular que permite una mejor preservacion de la estructura y
funcién del ventriculo derecho. Paralelamente se asiste a la tendencia de
reducir el ndmero de parche transanular, aceptando valvulas pulmonares
mas pequefias con respecto a lo que se solia hacer hace afos.

Las formas de Fallot con atresia de la valvula pulmonar pueden necesi-
tar la reconstruccién de la salida ventricular derecha con conductos proté-
sicos; frecuentemente las anomalias de origen y arborizacién de las arte-
rias pulmonares que presentan estos pacientes requieren reconstruccio-
nes extensas que en la mayoria de los casos contraindican la reparacién
total en un tiempo Unico.

La inmensa mayoria de los niflos con Fallot sobreviven al tratamiento
quirtrgico con una buena calidad de vida. La mortalidad hospitalaria es
actualmente <5% e incluso mas baja para las formas mas favorables, y casi
todos tienen una buena calidad de vida.

Un porcentaje entre el 5-10% de los Fallots corregidos son reoperados
por lesiones residuales durante el seguimiento, en orden de frecuencia
por: 1) Insuficiencia/estenosis pulmonar residual, 2) CIV residual, 3)
Insuficiencia tricuspidea y endocarditis. El implante de marcapasos por
bloqueo auriculoventricular postquirdrgico puede ser necesario en <2% de
los pacientes. Los tipos especiales de Fallot, con atresia pulmonar y ano-
malias severas del arbol pulmonar tienen peor pronostico aunque en su
mayoria se logra supervivencias con buena calidad de vida. En todos los
que hayan requerido implante de conductos es necesario revisiones mas
detalladas y frecuentes, ya una amplia mayoria de nifios requiere recam-
bio de conducto en una o varias reoperaciones.

® 4. Transposicion de Grandes Vasos (TGV)

Es una anomalia en la que la Aorta sale del ventriculo derecho y la Arteria
Pulmonar sale del ventriculo izquierdo. (Discordancia ventriculo-arterial).
Como se ha visto en precedentes secciones de este manual en la TGV la
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circulacion de la sangre no es en serie sino en paralelo y la supervivencia
al nacimiento depende de la existencia de puntos de mezcla entre las cir-
culaciones sistémica y pulmonar; estos pacientes pueden estar profunda-
mente ciandticos al nacimiento y necesitar la perfusion de Prostaglandinas
y la Atrioseptostomia con balén (Rashkind) en las primeras horas de vida.
Se distinguen TGV simples, en la cual no existen defectos asociados salvo
la CIA y el ductus, y TGV complejas, asociadas a CIV, anomalias del arco
aortico o de las valvulas auriculo-ventriculares; un caso aparte es consti-
tuido por la TGV con CIV y estenosis pulmonar, cuyas manifestaciones cli-
nicas son mas parecidas a las del Fallot y su tratamiento difiere de los
otros tipos de TGV.

El tratamiento de eleccion para la TGV simple o compleja (asi como para
algunas formas de Doble salida desde el Ventriculo Derecho) actualmente
es la correccion quirdrgica anatdmica en una sola etapa (Switch Arterial)
en el periodo neonatal, idealmente en las dos primeras semanas de vida.
La operacién consiste en la seccion de ambas arterias, la pulmonar y la
aorta y se reconectan cruzadas de forma que la arteria pulmonar queda
unida al ventriculo derecho y la aorta al izquierdo como en la normalidad.
Las arterias coronarias, que son las que llevan sangre oxigenada al propio
corazén, hay que cambiarlas de sitio y trasplantarlas desde la arteria pul-
monar (si se dejaran conectadas a la arteria pulmonar el corazén recibiria
sangre no oxigenada) a la aorta para que el miocardio reciba sangre oxi-
genada. La reposicién de las arterias coronarias representa el paso critico
de la operacion, particularmente en presencia de anomalias del origen y/o
recurrido de las arterias coronarias. Si existe una CIV se cerrara en el
mismo acto, asi como en caso de obstruccion se reparara el arco aértico
(ver Coartacién).

A pesar de ser un procedimiento complejo neonatal los resultados qui-
rargicos del Switch son muy buenos, particularmente en centros experi-
mentados: la mortalidad por TGV simple y asociada a CIV esta en torno al
5% vy alrededor del 12-15% si esta asociada a CIV y obstruccién en el arco
aortico. El impacto de las anomalias coronarias sobre el resultado depen-
de fundamentalmente de la experiencia del cirujano en el tratamiento de
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patrones coronarios inhabituales. Durante el seguimiento un 15% de los
enfermos desarrollan estenosis suprapulmonar y necesitan reoperaciones
o dilataciones por cateterismo. Los resultados a largo plazo en término de
supervivencia y capacidad funcionales son muy buenos.

Existen otras correcciones quirdrgicas, llamadas fisiolégicas, como la
técnica de Mustard o Senning. En ambas se cruzan ambas circulaciones, la
de la sangre desaturada y oxigenada a nivel auricular, de forma que la
desaturada termina en el pulmén y la oxigenada en todo el cuerpo. En la
operacion de Mustard esto se logra con un parche de pericardio y en la de
Senning con una remodelacién de la propia pared auricular y de su septo
interauricular. Sin embargo los ventriculos permanecen en sitio equivoca-
do: el anatémicamente izquierdo permanece en el circuito pulmonar, y el
anatémicamente derecho en el sistémico, y por esta razén ambas estan
hoy dia en desuso.

En casos de TGA con CIV y EP, se realizan las intervenciones de Rastelli
o de Lecompte a los 1-5 afos de edad. Ambas consisten en la conexion de
la aorta con el ventriculo izquierdo a través de la CIV mediante un parche
intraventricular, y la conexion del VD con la arteria pulmonar con un con-
ducto extracardiaco en el primer caso, y directamente en el segundo. Si
existe hipoxemia en el periodo neonatal se realiza una cirugia paliativa
mediante una fistula sistémico-pulmonar.

® 5. Ventriculo Unico

Existe muchas variantes anatomicas (atresia tricispide, ventriculos de
doble entrada, ventriculo izquierdo hipoplasico, etc.) pero para todas el
tratamiento quirdrgico se basa en el principio de Fontan que consiste en
desviar la sangre no oxigenada que proviene de las venas cavas directa-
mente hacia el pulmén mediante anastomosis entre las venas cavas y las
arterias pulmonares evitando que esta sangre pase por el corazén que
gueda exclusivamente dedicado a impulsar la sangre oxigenada a todo el
cuerpo. No es una situacién 6ptima y posiblemente esta circulacion pre-
senta limitaciones como la de no poder realizar esfuerzo intensos, pero la
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mayoria de los casos pueden llevar una buena calidad de vida.

La cirugia que se realiza es paliativa y consiste generalmente en tres
estadios: el primero en periodo neonatal o de lactante pequefio (varia
segln la anatomia y fisiologia de cada caso), un segundo estadio sobre los
3-6 meses (anastomosis cavopulmonar bidireccional) y un tercer estadio
mas tardio a partir de los 3-4 afios (derivacion cavopulmonar total). Quiza
hoy en dia los enfermos con ventriculo Unico constituyen la poblacién con
mas riesgo, no solamente durante los multiples procesos quirargicos, sino
por lo concerniente a la evolucién a largo plazo.

En la | Etapa lo que determina el tipo de cirugia es la fisiologia:

- Si existe equilibrio de circulaciones pulmonar y sistémica, no se
requiere cirugia de primer estadio.

- Si el flujo pulmonar estd disminuido predominara la cianosis: estos
pacientes inicialmente precisan mantener el ductus mediante la per-
fusion de Prostaglandinas y sucesivamente se realizara una fistula
sistémico-pulmonar. Esta operacién consiste en la interposicién de
un tubo protésico entre el tronco arterial braquiocefalico, la arteria
subclavia o, a veces, la misma aorta, y las arterias pulmonares. A
pesar de ser una operacion que, en principio, no requiere la circu-
lacion extracorpérea la mortalidad esta alrededor del 10%. Eso
depende de la dificultad de modulacion del flujo pulmonar, que
tiene que ser suficiente para tratar la cianosis y prevenir la trombo-
sis del conducto pero sin determinar sobrecirculacion pulmonar
que es generalmente poco tolerada.

- Si el flujo pulmonar esta aumentado predominaran los signos de
insuficiencia cardiaca: se realizara un Banding (o Cerclaje) de la
arteria pulmonar, sin circulacién extracorpérea. Como el mismo
nombre indica, en esta operacién se pone una venda estrechando la
arteria pulmonar; esta disminucion de calibre hace que el paciente
sea un poco mas cianotico pero disminuira el trabajo del corazén y
los signos de insuficiencia cardiaca.

- Si ademas de flujo pulmonar aumentado hay obstruccién al flujo sis-
témico (coartacion, hipoplasia de arco aértico, estenosis aértica o
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subaodrtica ) se precisa el ductus abierto para mantener la circula-
cién sistémica. El paradigma de este grupo de pacientes es la
Sindrome de Ventriculo lIzquierdo Hipoplasico. En estos pacientes
se realiza en los primeros dias de vida la Operacién de Norwood.
Consiste en usar la arteria pulmonar como aorta, conectandola
directamente al arco aértico que se amplia con un parche, eliminan-
do el ductus, de forma que se establece una conexién VD - AP - arco
aortico - cuerpo. Previamente se separan de la AP las ramas princi-
pales que son la arteria pulmonar derecha e izquierda que llevan
sangre al pulmoén derecho e izquierdo respectivamente. Para que
llegue sangre a estas arterias y por lo tanto a los pulmones, se anas-
tomosa a ellas un conducto de goretex que permite el paso de san-
gre desde aorta (fistula sistémico-pulmonar) o desde el VD. Estos
conductos tienen un diametro limitado para que el paso de sangre
hacia los pulmones no sea excesivo. En esta misma cirugia se
amplia la CIA para que tenga un tamafio grande. El procedimiento
de Norwood es un procedimiento dificil que ademas necesita para
su éxito unos cuidados post-operatorios especificos debido a la par-
ticular fisiologia ligada a la circulacién en paralelo. La mortalidad
por este procedimiento, segun la experiencia de los centros, varia
entre el 20 y el 60%.

En la Il Etapa que se realiza aproximadamente entre 4 y 6 meses de
edad consiste en la realizacién de una anastomosis entre la vena cava

superior y las arterias pulmonares (operacion de Glenn o hemifontan,).

Esta conexion cavopulmonar constituye una etapa fundamental porque

elimina del corazoén la sangre que proviene de la vena cava superior que

va directamente a los pulmones sin pasar por el corazén. Este ya no
tiene que trabajar tanto, ya que no tiene que enviar esta sangre hacia los
pulmones. Aun los pacientes mantendran un cierto grado de cianosis (la
sangre que llega al corazén desde la vena cava inferior todavia no pasa
en la circulacién pulmonar) la disminuciéon del trabajo del corazén es
una ventaja importante, que se traduce en una mortalidad operatoria
inferior al 5%.
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La Ill Etapa se realiza a partir de los dos afios de vida y consiste en com-
pletar la conexién cavopulmonar total mediante la anastomosis de la vena
cava inferior con las arterias pulmonares (operacion de Fontan). Se realiza
mediante un tubo extracardiaco o un parche interauricular, dependiendo
de la edad y tamano del paciente. La conexién cavopulmonar total permi-
te la eliminacién de la cianosis porque toda la sangre azul sera derivada
hacia la circulacion pulmonar. A veces, sobre todo en enfermos en los cua-
les se estima un riesgo alto, se deja una pequefa comunicacion (fenestra-
cién) entre la circulacidon venosa sistémica y la auricula derecha que des-
comprime la circulacién de Fontan a precio de una cianosis leve. La mor-
talidad de esta Ill etapa depende mucho de la situacion del paciente aun
hoy en dia se logra mantenerla < 10%. El periodo postoperatorio se carac-
teriza por los derrames pleurales, que a veces pueden persistir semanas
necesitando mantener los tubos de drenajes durante todo el tiempo.

Trasplante cardiaco
Cuidados pre y post trasplante
Precauciones. Rechazo

EI trasplante cardiaco pediatrico se inicia en la década de los 80. Desde
entonces el numero global de trasplantes cardiaco infantiles ha ido
aumentando hasta estabilizarse en una media de 300 procedimientos
anuales.

Los padres y pacientes cuando se les ofrece como alternativa el trasplan-
te, deben saber que actualmente no supone una curacion definitiva, ya
que a lo largo de los afios, el corazén trasplantado desarrolla lo que lla-
mamos enfermedad croénica del injerto, que consiste en un deterioro de
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las arterias coronarias. Cuando se llega a esta situacion el paciente debe
entrar de nuevo en programa de trasplante.

El trasplante cardiaco es una alternativa terapéutica aceptada por todo
el mundo pues permite una excelente calidad de vida, la misma que la de
cualquier nifio sano, con minimas limitaciones, incluso en las nifias con la
posibilidad en el futuro de tener hijos.

iQué es el trasplante de corazon?
El trasplante de corazén es una operacion mediante la cual se reemplaza
un corazén enfermo por uno sano de otra persona.

iCuando se necesita el trasplante de corazén?

Los nifios que tienen malformaciones cardiacas, bien sea desde nacimien-
to o bien adquiridas (mio cardiopatias, miocarditis), que estan en insufi-
ciencia cardiaca severa y no tienen mas solucién que cambiar su corazén.

iCuantos ninos en Espafia necesitan trasplantes de corazé6n?
En el mundo se realizan una media de 300 trasplantes. En Espafia se rea-
lizan unos 17 trasplantes por ano.

iDe donde viene el corazon trasplantado?

Los corazones trasplantados provienen de donantes de o6rganos. Estas
personas son adultos o nifos cuyo estado de salud se considera critico y
gue no lograran sobrevivir debido a que la lesion o enfermedad que los
afecta ha producido una lesion irreversible del cerebro que denominamos
muerte cerebral.

{Como se asignan los érganos para trasplante?

En Espana, la asociacién responsable de la distribucién de 6rganos para
trasplantes es la Organizacién Nacional de Trasplantes (ONT). Esta entidad
supervisa la asignacién de diferentes tipos de trasplantes. Esta informa-
cion se clasifica de acuerdo con una serie de pautas destinadas a garanti-
zar que todas las personas que se encuentran en la lista de espera se juz-
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guen con equidad en cuanto a la gravedad de su enfermedad y la urgen-
cia para recibir un trasplante.

iQué se necesita para ser incluido en lista de trasplante?

Para ser incluido en lista el nifio debe de ser evaluado por los cardiélogos
del centro que trasplanta, realizando una serie de examenes y pruebas.
Después de la evaluacion y una vez que haya sido aceptado para un tras-
plante de corazén, su hijo pasara a formar parte de la lista de la ONT.

{Quién forma el equipo de trasplantes?

Para formar un grupo de trasplante se necesita la integracion de un amplio
equipo de especialistas. En cada trasplante intervienen directamente mas
de 20 personas (cirujanos, cardiélogos, anestesidélogos, enfermeras coor-
dinadoras, perfusionistas, médicos de UCI), ademas existe un amplio equi-
po de apoyo formado por: farmacéuticos, hematélogos,nefrélogos, espe-
cialistas en enfermedades infecciosas, técnicos de laboratorio, psicélogos
y un grupo especial de enfermeria entrenada en el manejo de los pacien-
tes trasplantados.

Una vez incluido ;Cuanto tiempo pasara en lista de espera?

Aunque esta pregunta no tiene respuesta concreta, el tiempo medio en
lista de espera de un paciente pediatrico es aproximadamente de 60 dias.
Hay que recordar que Espafa es el pais que mas donantes tiene del mundo
y por ello el lugar en donde gracias a la solidaridad de las personas hay
mas posibilidades de recibir un corazén.

iDonde debe residir mientras esta en lista?

Depende de la situacién del nifio. Si su situacion es grave estaran en la
Unidad de Cuidados Intensivos. Si la situacion clinica les permite esperar
ambulatoriamente, deben residir a menos de una 1 hora del centro tras-
plantador. El paciente y su familia han de dejar teléfonos de contacto para
poder ser avisados en caso de que exista un donante compatible.
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{Cuanto dura la cirugia?

Una vez que se le notifica que se dispone de un 6rgano para su hijo, usted
y él deberan presentarse inmediatamente en el hospital. Esto puede suce-
der en cualquier momento, por lo que siempre debera estar preparado.
Una vez en el hospital, el nifio sera sometido a algunos analisis de sangre
para preparar la cirugia. Luego, se llevara el nifio al quiréfano. Las cirugi-
as de trasplante suelen requerir muchas horas, pero tenga en cuenta que
la duracion variara considerablemente segliin cada caso.

¢Cuales son los cuidados postoperatorios para el trasplante de corazéon?
Después de la de la cirugia, su hijo sera llevado a la unidad de cuidados
intensivos (UCI). El tiempo que deba permanecer en esta unidad depende-
rd de la situacioén particular de cada nifio. Una vez estabilizado, sera envia-
do a la unidad especial del hospital que atiende a los pacientes que se
someten a trasplantes de corazén. Usted recibira la preparacion necesaria
relacionada con todos los aspectos del cuidado de su hijo durante este
periodo. Esto incluye la informacion acerca de los medicamentos, las acti-
vidades, el seguimiento, la dieta y otras instrucciones especificas. Cuando
el paciente se va de alta se le adjunta en su informe un nimero de teléfo-
no para poder contactar con las 24 horas del dia, por si se presenta algun
problema o tiene cualquier duda.

UNA VEZ TRASPLANTADO
(CUALES SON LOS PROBLEMAS MAS FRECUENTES?

iQué es el rechazo ?

El rechazo es una reacciéon normal del cuerpo a un objeto extrafio. Cuando
se coloca un corazén nuevo en el cuerpo de un nifio, el cuerpo considera
el 6rgano trasplantado como una amenaza e intenta atacarlo. El sistema
inmunoldgico fabrica anticuerpos para intentar destruirlo, sin reparar en
que el 6rgano trasplantado es beneficioso. Para evitar esta situacién se
deben administrar medicamentos cuya funcién es forzar al sistema inmu-
ne a aceptar el trasplante.
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¢Cuales son los sintomas del rechazo?

Cada nifio puede tener unos sintomas diferentes, pero los mas frecuentes
son: fiebre, menos cantidad de orina, aumento de frecuencia cardiaca,
aumento de frecuencia respiratoria, dolor abdominal, fatiga, irritabilidad,
pérdida de apetito.. En el caso que se presenten sintomas de rechazo,
debera ponerse en contacto con el equipo de trasplante. Los padres (y el
nifno, cuando tiene la edad suficiente) constituyen el mas inmediato siste-
ma de deteccidon de signos de rechazo. Deben comprender y reconocer las
sefiales y los sintomas, e informar al equipo de trasplante lo antes posible
sobre esta situacion.

iCuando es mas frecuente el rechazo?

Durante el primer afio postrasplante, en especial los 3 primeros meses.
Este tipo de rechazo se resuelve en el 95% de los casos con tratamiento
medico.

iComo se diagndstica el rechazo?

Existen diferentes formas de diagnosticar el rechazo, una es la ecocardio-
grafia, que de una manera sencilla, no dolorosa, permite evaluara la situa-
cion del corazon, pero en ocasiones no tienen la suficiente sensibilidad y
por eso necesitamos realizar una biopsia cardiaca. La biopsia se realiza
en la sala de hemodinamica (ver cateterismo terapéutico). Se canaliza la
vena femoral (ingle) con un catéter especial, con el que se toman 3 o 4
muestras del miocardio del ventriculo derecho. El proceso es corto unos
10 minutos, pero precisa ingreso hospitalario de corta duracién. Si todo
va bien el paciente se va al dia siguiente de alta a su domicilio, en pacien-
tes mayores incluso el alta se realiza el mismo dia del cateterismo.

iComo se trata el rechazo?

Se trata con corticoides a dosis elevadas durante 3 dias generalmente por
via intravenosa, sobre todo si ocurre en los primeros meses postrasplan-
te. En ocasiones, si es severo, se precisa ademas la administracién otros
medicamentos durante 7 dias.
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;Como prevenir el rechazo?

El nifo debera tomar medicamentos antirrechazo durante toda su vida.
Tenga en cuenta que cada nifio es Unico y que cada equipo de trasplante
tiene preferencia por distintos medicamentos. Entre los medicamentos
antirrechazo mas utilizados se incluyen los siguientes: tacrolimus
(Prograff) o ciclosporina (Sandimun) combinado con azatrioprina (Inmurel)
o micofenolato(Cellcept) o sirolimus (Rapamune) o everolimus (Certican).
En los primeros meses generalmente hasta los 6 meses se asocian corti-
coides: Prednisona (Dacortin) o metilprednisolona (Urbason). Se realizaran
analisis de sangre periddicos para medir la cantidad de medicamentos en
el cuerpo a fin de asegurarse de que su hijo no reciba una dosis excesiva
o insuficiente, es muy importante no olvidarse nunca de tomar estas
medicaciones.

¢ Que es el rechazo cronico?

El rechazo créonico o enfermedad vascular del injerto consiste en una
lesion progresiva de las arterias coronarias, que se debe a la respuesta
inmunitaria del paciente contra el corazon trasplantado. Mientras que el
rechazo agudo es facilmente tratable, el créonico solo se controla parcial-
mente con algin medicamento, nos lleva al fracaso del corazén y a la
necesidad de tenerse que volver a trasplantar. Actualmente ya estan en
investigacion una nueva generacién de medicamentos que intentar contro-
lar este tipo de rechazo.

¢{Qué sucede con las infecciones?

El riesgo de infeccion es especialmente alto en los primeros meses debi-
do a que las dosis de medicamentos antirrechazo son mayores durante
esta etapa. Como consecuencia, durante los 6 primeros meses reciben
medicacion profilactica para prevenir infecciones oportunistas. Las infec-
ciones mas frecuentes en un primer momento son las infecciones por gér-
menes hospitalarios puesto que coinciden con su estancia en el hospital.
Después, son los virus y el tipo de infeccion mas habitual es la respirato-
ria (cuadro catarral, bronquitis, otitis, neumonias). Las infecciones mas
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frecuentes producidas por virus que necesitan ingreso son la varicela y el
citomegalovirus. Ante cualquier situacion en la que el paciente presente
fiebre los padres o el paciente deben contactar con el cardiélogo

{Qué podemos hacer para prevenir las infecciones?

En los primeros 3 meses postrasplante se recomienda no asistir a espa-
cios cerrados colectivos (cines, hipermercados, colegio, etc.). Se reinician
las vacunaciones a partir del tercer mes postrasplante (ver mas adelante).

Seguimiento del trasplante de corazén

El equipo de trasplante realizara un seguimiento muy estrecho de su hijo
una vez que éste abandone el hospital. Esto permitira controlarlo estricta-
mente y, ademds, supervisar el funcionamiento del corazén trasplantado.
Los nifos que se someten a un trasplante de corazén necesitaran un
seguimiento de por vida. Es fundamental respetar las citas, aunque su hijo
este perfectamente nunca debe faltar a las revisiones.

;Qué se hace en cada consulta?

Las visitas de seguimiento se realizan de manera regular.. Las revisiones
segln en que fase del trasplante se encuentren pueden incluir lo siguien-
te: Examen fisico completo, Analisis de sangre, Electrocardiograma,
Ecocardiograma. Cateterismo cardiaco. Educacion permanente para usted
y su hijo. Cambios de medicamentos.

{Cuando necesitan ingreso?

Siempre que requieran un cateterismo o biopsia. Estos estudios se reali-
zan de forma programa para descartar la existencia de un rechazo agudo
o croénico. Para valorar la evoluciéon de la forma crénica se realiza un estu-
dio anual de las arterias coronarias (coronariografia).

;Qué medidas de prevencion seguiremos en casa?

Aunque como hemos dicho existe un riesgo de infeccién, este es bajo,
especialmente si seguimos algunas medidas muy sencillas: La higiene de
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la casa serd la normal. Deben lavarse las manos frecuentemente, sobre
todo antes de las comidas. Durante los 3 primeros meses las visitas se
limitaran a los parientes y amigos mas cercanos, disminuyendo el contac-
to con los ancianos y menores de 6 afios. Evitar contacto con personas que
presenten signos de infeccién. No realizar obras en la casa en el primer
afno.

iQue cuidados hay que tener con respecto a la medicacion ?

Los medicamentos inmunosupresores (ciclosporina, tacrolimus y seroli-
mus) es preferible que sean tomados en ayunas, media hora antes de las
comidas. El zumo de pomelo no debe tomarse con los inmunosupresores
porque altera sus niveles. La medicacion debe tomarse en su presenta-
cion, sin romper o triturar, si no fuera posible existen preparados liqui-
dos, pero se deben agitar antes de coger la dosis. En caso de olvido de
una dosis administrela lo antes posible, pero si esta cercana la dosis proé-
xima, salte la dosis olvidada y siga con su horario habitual. No administre
dosis dobles ni adicionales salvo que vomite en la primera media hora de
dar la medicacién inmunosupresora, en este caso repita la dosis. Nunca
modifique dosis ni suspenda un medicamento sin consultar a su cardiélo-
go. La mejor forma de evitar olvidos es mantener una rutina, con un hora-
rio constante.

;Qué antibioticos no deben prescribirse salvo que sean necesarios,
en el paciente trasplantado?

Los macrélidos (eritromicina, claritromicina, azitromicina) alteran los nive-
les de los farmacos inmunosupresores. Si han de ser utilizados se debe
contactar con el cardiélogo, ya que se necesitan hacer niveles de los far-
macos y ajustar las dosis.

La amoxicilina y la amoxicilina-clavulanico pueden utilizarse sin proble-
mas.

¢ Que hacer con la alimentacion ?
No tomara en el primer afio postransplante alimentos crudos o poco coci-
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nados y embutidos los primeros 6 meses. En épocas de calor, evitar ali-
mentos crudos, cremas etc. para prevenir toxiinfeccion alimentaria. Podra
tomar de todo a excepcion del ya comentado zumo de pomelo.

iSe puede viajar?

Los viajes nacionales estan permitidos. En caso de salidas al extranjero,
preguntar al cardidlogo responsable. Los pacientes trasplantados no
deben exponerse directamente al sol y deben utilizar fotoproteccion
siempre.

iQue calendario vacunal deben seguir?

Se iniciard a los 3 meses del trasplante. Seguira el calendario de vacunas
recomendado por la Asociacion Espafiola de Pediatria (AEP), incluida la
vacunacién contra el neumococo. La Unica excepcion es para las vacunas
con virus vivos atenuados (varicela, triple virica) que no se pueden poner.
En el caso de la polio deberd sustituir la vacuna oral de virus atenuados
por la intramuscular que esta hecha con virus muertos. Esta recomenda-
cion es extensible también para los hermanos. La vacuna de la gripe ha de
realizarse anualmente a partir de los 6 meses de edad y es aconsejable
sobre todo en los primeros afios postransplante para el nifio y su familia.
La profilaxis contra el virus sincitial respiratorio (broquiolitis), solo se
puede poner a nivel hospitalario pero es obligada en transplantados
menores de 2 anos.

iSe pueden tener animales?

Las mascotas no son recomendables, especialmente en el primer afio pos-
trasplante. Los Unicos animales recomendables son los perros, siempre
que estén bien cuidados y debidamente vacunados y desparasitados.

{Cuando se pueden escolarizar y que actividad

deportiva se puede realizar?

No iran al colegio ni guarderias en los 3 primeros meses, tras los cuales
volveran a su vida normal. Los mds pequefios no asistirdn a guarderia
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hasta que cumplan los 2 afos de edad. Se debe informar a los profesores
para que avisen a los padres de la presencia de una enfermedad virica en
su clase. Los nifios mayores pueden realizar la asignatura de gimnasia
desde los 3 primeros meses postrasplante, Tras consultar con el cardiélo-
go y partir del primer afio podran participar en deportes de competiciéon
si lo desean. No deben recibir trato diferente en clase ni en gimnasia por
ser trasplantados, salvo indicacién especifica del cardiélogo por algin
motivo (Ej. rechazo reciente, etc.).

¢Cual es la calidad de vida del paciente trasplantado?

La calidad de vida es buena puesto que la funcion cardiaca del corazén
trasplantado es normal, lo que permite desarrollar una vida normal en
cuanto a la actividad fisica.

;Qué perspectiva a largo plazo tiene
un nifno con un trasplante de corazén?
Las personas que se someten a un trasplante deben afrontar un proceso
que durara toda su vida. Cada nifio es Unico y cada trasplante es diferen-
te. Lo mas importante es que el nifo puede llevar una vida normal total-
mente adaptada en la sociedad y al entorno familiar y escolar cotidiano.
Aunque el trasplante cardiaco tiene un tiempo de duracién limitado,
debido a que los médicos y cientificos aprenden cada dia mas acerca de
la reaccion del cuerpo frente a los érganos trasplantados y a que también
buscan diversos métodos para optimizar los trasplantes, los resultados de
este tipo de intervenciones son cada vez mas alentadores.
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A) En el hospital

| cardidlogo pediatra es un médico especialista en pediatria y con una

formacion especifica (especializacion) en el diagnéstico y tratamiento
de las cardiopatias en el nifio. Cuando el pediatra sospeche que un nifio
tiene una enfermedad del corazén solicitara la valoraciéon por un cardiolo-
go pediatra. Dado que no en todos los hospitales existe la posibilidad de
realizar cirugia cardiaca infantil, cuando el cardiélogo pediatra de un cen-
tro hospitalario sin cirugia lo considere oportuno remitira al paciente a un
hospital con Unidad Médico-Quirargica de Cardiologia Pediatrica.
Igualmente el nifio estara a cargo de un equipo de enfermeria y auxilia-
res de clinica que le cuidaran en sus distintas necesidades.

En los hospitales, dentro del equipo de cardiologia pediatrica las tareas
estan repartidas, hay unos médicos que se dedican mas, incluso de forma
exclusiva, a determinadas areas de la cardiologia. El cardiélogo clinico visi-
ta a los nifios hospitalizados o en consulta externa, realiza el diagnostico e
inicia el tratamiento médico si se precisa. Las pruebas diagnosticas indica-
das, a veces las realiza él mismo y otras las solicita a compafieros que se
ocupan de ello. Asi, por ejemplo, el ecocardiografista realiza las ecocardio-
grafias, hay cardiélogos especificamente dedicados a la realizacién de cate-
terismos cardiacos en la sala de hemodinamica y, en algunos centros, hay
personas especializadas en realizar los estudios electrofisiolégicos necesa-
rios en el diagnostico y tratamiento de las arritmias cardiacas.

En la mayoria de los casos, el paciente con cardiopatia congénita (sobre
todo en cardiopatias complejas) va a requerir una atencién multidiscipli-
nar. Ello quiere decir que diferentes profesionales van a colaborar en el
manejo del nifio con una enfermedad del corazén.

En primer lugar, como ya hemos visto, el proceso diagnostico de la car-
diopatia puede implicar a varios cardidlogos pediatras: quien visite y
explore al nifio, quien haga la ecocardiografia o quien lleve a cabo el cate-
terismo. Pero incluso en el caso de que la atencion directa la realice so6lo
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uno de los cardidlogos, casi siempre, el resto del equipo conocera los
aspectos principales de la enfermedad del nifio y tomaran conjuntamente
(en las llamadas Sesiones Clinicas) las decisiones importantes para com-
pletar su diagnéstico y tratamiento.

En segundo lugar, en el manejo de las cardiopatias congénitas que
requieren tratamiento quirlrgico, los cardiélogos y los cirujanos cardio-
vasculares pediatricos trabajan en equipo, decidiendo en reuniones (las
llamadas Sesiones Médico-Quirurgicas) el tipo de intervencion mejor
para cada paciente y el momento de realizarla.

Por otro lado, a lo largo del proceso de diagnéstico y tratamiento de vues-
tro hijo participaran otros médicos (neonatélogos, intensivistas, anestesistas,
radiologos y otros especialistas) y, por supuesto, enfermeras(os), perfusionis-
tas y auxiliares de enfermeria sin los cuales la mayoria de cuidados que reci-
be el nifio o de los procedimientos que se le realizan en el hospital no seri-
an posibles. A veces se requerira la intervencién de otros médicos especialis-
tas, bien porque la cardiopatia se asocie a malformaciones o trastornos fun-
cionales de otros 6rganos con sus problemas especificos, bien porque surjan
complicaciones (relacionadas o no con la cardiopatia) que no sean de mane-
jo exclusivo por el cardiélogo pediatra. Ademas, recurriremos a la ayuda de
otros profesionales, como psicélogos, trabajadores sociales, etc.

La atencion multidisciplinar exige, no s6lo que diferentes médicos valo-
ren al paciente sino una labor coordinada buscando siempre lo mejor para
el nifio. Esta coordinacién es también importante entre los médicos que
atienden a estos pacientes en el hospital cercano al domicilio y el hospital
de referencia y, por supuesto, debe implicar al pediatra de atencion pri-
maria, que tiene que estar al corriente de cuanto le ocurra al nifio, de los
cambios en el tratamiento, etc.

CONSULTA

La consulta es el lugar del hospital donde sera atendido vuestro hijo cuan-
do vengdis desde casa, ya sea la primera vez o para los controles sucesi-
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vOS una vez ya conocida su cardiopatia. Suele ser el eslabén de union
entre vosotros y el equipo de cardiologia.

La primera visita de un nifio a la consulta del cardiélogo pediatra sera
por un diagnodstico de cardiopatia establecido en otro centro o bien remi-
tido por el pediatra que, ante algun signo de alarma, solicita que se con-
firme o descarte un problema cardiolégico. En la mayoria de casos se llega
al diagnéstico en esta primera visita.

El cardiélogo precisa pruebas complementarias, ademas de vuestra
informacion y los hallazgos de la exploracion fisica, para conocer adecua-
damente la situacion del nifio. Estas pruebas, habitualmente un electrocar-
diograma, una ecocardiografia y/o una radiografia de térax, se intentan
realizar el mismo dia de vuestra visita al cardiélogo pediatra. Por ello, es
posible que paséis bastante tiempo en el hospital y es aconsejable que lle-
véis todo aquello que podais precisar: biberones, comida, pafales... inclu-
so algun libro o juguete para que en el tiempo de espera el nifio se dis-
traiga. La mayoria de pruebas se realizan en el mismo recinto de la con-
sulta de cardiologia, o préximo a ella, salvo las que dependen de otros
servicios como las radiografias, resonancias o gammagrafias.

Las enfermeras y auxiliares, que colaboran de forma estrecha con el car-
diélogo en la consulta, se encargaran de preparar la historia clinica y reu-
nir los resultados de las pruebas, pesar y tallar al nifio, hacerle un electro-
cardiograma si se habia solicitado, etc. y os avisaran cuando todo esté a
punto y debdis pasar a la visita propiamente dicha del médico.
Habitualmente, los padres acompafidis a vuestro hijo en todo momento y
sois imprescindibles para disminuir su ansiedad, por lo que vuestra cola-
boracién a la hora de realizar la exploracion y pruebas complementarias
es de gran ayuda.

En la visita del cardiélogo, éste os preguntara acerca de los sintomas del
nifo y del tipo de vida que desarrolla, realizara la exploracion fisica y revi-
sard las pruebas diagnésticas realizadas. Posteriormente, el médico os
informara de cual es la situacion actual de la enfermedad del nifio, de si
va a precisar tratamiento médico (indicando tipo de medicacién y dosis),
de la necesidad de alguna prueba mas o de si, en funcién del tipo de car-
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diopatia, piensa que va a necesitar tratamiento quirirgico o por cateteris-
mo terapéutico. En estos casos, os explicara detalladamente qué tipo de
intervencion se prevé llevar a cabo y cudl es el momento idéneo. Muchas
veces el cardiélogo utilizara dibujos, esquemas, etc. para ayudaros a com-
prender el problema de forma clara. Es el momento de expresar vuestras
dudas 6 inquietudes respecto a la cardiopatia. Si creéis que no habéis
comprendido algo bien pedid que os lo explique de nuevo, con palabras
mas sencillas. Es importante que entendais lo que le pasa a vuestro hijo,
muchas veces la respuesta os ayudara a no preocuparos tanto. Al princi-
pio es aconsejable comentar con el médico todos los problemas que se
presenten. Con el tiempo iréis conociendo los sintomas del nifio y sabréis
cuando existe un problema real.

Después de la consulta se os indicara cuando debéis acudir a una
siguiente revisién, salvo que se os dé el alta médica porque el nifio no
necesite mas controles cardioldgicos o éstos se vayan a realizar a partir de
ese momento en otro centro. Inicialmente, las visitas pueden ser bastante
frecuentes (una vez al mes o cada dos meses), sobre todo si el nifio es un
lactante de corta edad. Una vez iniciado el tratamiento y a medida que se
hace mayor las visitas al cardiélogo se espacian mds, bastando a veces
con una visita al afio. Hay que tener en cuenta que algunos nifios van a
necesitar a lo largo de su infancia varias intervenciones de distinta indole,
en estos casos el seguimiento se realizara de forma mas estrecha prepa-
rando el momento de la mejor manera posible.

PLANTA DE CARDIOLOGIA

Llamamos planta al area de hospitalizaciéon de los pacientes. En algunos
hospitales pediatricos existe una zona con habitaciones especialmente
destinadas a nifios con cardiopatias, de manera que todos los nifios con
enfermedades de corazon (excepto los que estén en Cuidados Intensivos)
se encuentran en una misma area y atendidos por personal especifico. En
otros hospitales los pacientes se distribuyen en plantas o salas de hospi-
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talizacion segun edades (Neonatologia, Lactantes y Preescolares-escola-
res) y son atendidos alli por los distintos especialistas segun su patologia.

Vuestro hijo recibird a diario la visita del cardiélogo pediatra que revisa-
ra su situacion clinica, la necesidad de ajustes en el tratamiento y la res-
puesta al mismo, indicara las pruebas diagnosticas necesarias y os infor-
mara de la evolucién de la enfermedad, el prondstico y los planes de tra-
tamiento inmediato o futuro.

Cuando un nifio de menos de un mes ingresa por sospecha de cardio-
patia desde la Maternidad o desde otro hospital, permanece hospitalizado
en la sala de Neonatologia. Generalmente, estas areas de recién nacidos
tienen un diseio especial (espacios abiertos con muchas incubadoras y
cunas) para la mejor atencion a estos nifios. Hoy en dia, se tiende a facili-
tar al maximo el contacto padres-hijo y los horarios de visita son flexibles,
aunque el tiempo de estancia permitido a los padres es limitado. Se debe-
ra seguir siempre las normas de cada hospital, entendiendo que, entre
otros motivos, estas medidas sirven para proteger a los recién nacidos
enfermos y nifios prematuros de los gérmenes, en un periodo en el que
tienen muy poca capacidad de combatir las infecciones.

Los pacientes de mayor edad ingresan en la planta correspondiente, en
habitaciones individuales o compartidas (2 o 3 camas/cunas) segun el
hospital, donde al menos un familiar podra estar siempre acompafando al
nino. A la llegada a la planta, la enfermera o auxiliar de enfermeria res-
ponsable del paciente os informara sobre las normas de funcionamiento y
os resolvera las dudas que puedan surgir en relacion al mismo. Las prin-
cipales actividades médicas y de enfermeria se llevan a cabo por la mafa-
na. En algin momento se os puede indicar que no permanezcais en la
habitacion para no interferir en dichas tareas.

Las visitas de otros familiares o amigos se permiten s6lo en determina-
das horas del dia. Dado que las habitaciones suelen ser compartidas con
otros pacientes, se debe limitar el nimero de visitas y el tiempo de per-
manencia de las mismas. Hay que recordar que en el hospital los nifios
estan enfermos, algunos mds graves que otros, y es importante mantener
un ambiente silencioso y tranquilo. Se deben evitar las visitas de personas
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que padezcan algun proceso infeccioso (catarro, gripe, gastroenteritis,
etc.). Respetar estas minimas normas de convivencia es necesario y bene-
ficioso para todos y sobre todo para vuestros hijos.

Hay distintos motivos por los que un nifo enfermo del corazén puede
necesitar ser hospitalizado: la realizacion de exploraciones complementa-
rias para llegar a un diagnéstico y la vigilancia clinica tras el mismo, el ini-
cio o ajuste del tratamiento cuando la situacion clinica lo exija, una enfer-
medad intercurrente que pueda descompensar la cardiopatia o requerir
tratamiento especifico, la realizacién de un cateterismo cardiaco o la ciru-
gia cardiaca. En unos casos el nifio ingresa desde el area de Urgencias o
desde la consulta de cardiologia por empeoramiento, otras veces el ingre-
so estaba ya previsto con cierta antelacion porque al nifio se le va a reali-
zar algun procedimiento. Por ejemplo, pensemos en un ingreso programa-
do para un cateterismo cardiaco. Segun hospitales ingresara el dia antes
o el mismo dia, tras el cateterismo puede que permanezca un tiempo en
la UCI o que vuelva a la planta y, por lo general, al dia siguiente se podra
marchar de nuevo a casa. Otro motivo de ingreso es una intervencion pro-
gramada, el nifo serd hospitalizado, generalmente, el dia antes. Tras la
cirugia cardiaca, permanecerd un tiempo en la Unidad de Cuidados
Intensivos y posteriormente completara su recuperacion en la sala de hos-
pitalizacién correspondiente (dependiendo del centro ésta serd la planta
de cardiologia o de cirugia).

Un ingreso hospitalario es siempre un hecho estresante, tanto si ocurre
por una urgencia como si se ha producido de manera programada.
Contribuyen a ello la situacién de enfermedad y la incertidumbre que ella
genera, el cambio de entorno y de las actividades habituales del nifio y su
familia. Esto hace que el nifio pueda mostrar un comportamiento distinto,
estar mas introvertido o incluso abiertamente enfadado. Deberéis ser
especialmente cuidadosos y comprensivos en el trato en estos dias, inten-
tando no transmitir a vuestro hijo vuestros miedos y ansiedades. Por su
parte, el personal sanitario debera -en la medida en que pueda- hacer que
su estancia en el hospital sea lo menos traumatica posible. Al nifio con
capacidad para comprenderlo, se le debe explicar porqué esta en el hos-
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pital y los procedimientos que se le realicen con palabras que pueda
entender. En las salas pediatricas suele haber alguna estancia para juegos
y algunos hospitales disponen de escuela para que los nifios puedan man-
tener sus estudios, siempre y cuando la situacion de su enfermedad lo
permita. Existe, ademas, un voluntariado que colabora realizando activi-
dades ludicas para los enfermos hospitalizados.

El tiempo de estancia en el hospital es variable, dependiendo del moti-
vo del ingreso y de la evolucion del nifno. Cuando esté proxima el alta del
nino se os notificard. Aprovechad para preguntar vuestras dudas sobre
actitudes a tomar ante situaciones que puedan surgir en casa y los sinto-
mas sugestivos de empeoramiento. El dia del alta se os entregara un infor-
me clinico con el tratamiento y las recomendaciones que debéis seguir en
el domicilio y se supervisara que sabéis como administrar la medicacion
del nifio y conocéis los cuidados habituales y/o especiales que puede
requerir. Debéis llevar una copia de este informe al pediatra de vuestro
hijo.

EL QUIROFANO

Cuando se ha decidido que ha llegado el momento de que un nifio sea
intervenido para corregir o paliar su cardiopatia, el equipo de cirugia car-
diovascular pediatrica se encargara de programar la fecha de intervencion
y se notificard a los padres. Generalmente, en una consulta preoperatoria
con el cirujano cardiovascular, éste les informara de la técnica quirirgica
que va a emplear, de los resultados esperables y de los riesgos y compli-
caciones posibles que pueden presentarse durante y después de la inter-
vencién. Esta informacion complementara la que ya se habia recibido por
parte del cardiélogo pediatra.

Unos dias antes de la operacion, el nino con cardiopatia sera valorado
por el anestesista (en la consulta o en la planta) para conocer cual es su
estado, realizar una analitica general y solicitar sangre compatible para la
intervencion. Os hablara del riesgo mayor o menor (en funcién de la situa-
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cion clinicay el tipo de cirugia) a que se expone el nifo cuando se le anes-
tesie. Los padres, tras ser informados detenidamente, deberéis firmar
unos documentos, ya comentados en capitulos anteriores, para autorizar
la anestesia y la cirugia.

El nifio ingresara uno o, excepcionalmente, varios dias antes de la inter-
vencion (salvo que ya estuviera en el hospital en espera de ser operado).
Se revisan los analisis, la situacion del nifio y se establece un periodo de
ayuno absoluto de varias horas antes del inicio de la operacion. Los padres
lo acompanadis desde el momento del ingreso en la habitacién hasta la
entrada al area quirdrgica y podéis permanecer en la sala de espera hasta
que finalice la intervencién.

Habitualmente esta espera se hace muy larga, en ocasiones dura casi
toda la mafana. Las operaciones que requieren de circulacion extracorpo6-
rea (cirugia “a corazon abierto”) pueden durar entre 3-7 horas, mientras
que las operaciones sin circulacion extracorpérea (cirugia “cerrada”) sue-
len durar menos. Debéis tener en cuenta que no todo el tiempo que el
nifo esta dentro del quiréfano esta siendo intervenido. Para que el ciruja-
no comience su trabajo en las mejores condiciones hay que preparar
muchas cosas, como se comentaba en el tema “Tratamiento quirdrgico”:
sedar y anestesiar al paciente, canalizar venas y arterias para administrar
medicaciones y monitorizar una serie de parametros hemodinamicos,
conectar al paciente a través de un tubo endotraqueal al respirador, etc.
Una vez preparado todo esto, ya puede iniciarse la intervencion de mane-
ra segura.

En las cardiopatias en que la técnica quirdrgica precise que el corazén
esté parado y vacio de sangre cierto tiempo (cirugia a “corazén abierto”)
necesitaremos, ademas, la ayuda de la maquina de circulaciéon extracorpé-
rea. Esta se encargara de hacer las veces de corazén, bombeando la san-
gre, de pulmon, oxigenandola, y en ocasiones también de rinén, depuran-
dola para devolverla al paciente y preservar el flujo de sangre al resto de
o6rganos. En determinados tipos de cirugia, incluso se requiere de un tiem-
po de parada circulatoria, un periodo -el minimo- con el corazén y la
maquina parados del todo. En quir6fano, hay personal especifico (los per-
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fusionistas) exclusivamente dedicado a vigilar el correcto funcionamiento
del sistema de circulacion extracorporea.

Tras los preparativos necesarios en cada paciente, el cirujano realiza la
reparacion quirirgica sobre el corazén y/o los grandes vasos. Finalizada
la misma, en los casos de cirugia a “corazon abierto” se reducira de forma
progresiva la funcion de la maquina de circulacién extracorporeay el cora-
zon del nifio se encargara de nuevo de bombear la sangre. En este
momento, una vez comprobada una situacion hemodindmica estable, el
cirujano cerrara la toracotomia y dard por finalizada la intervencién. Todo
esto se realizard siempre en condiciones de maxima asepsia, para evitar
la contaminacion del campo quirdrgico y la posterior aparicion de infec-
ciones. En ocasiones es posible retirar el respirador ya en el propio quiro-
fano, aunque lo normal es que la extubacién tenga lugar en la Unidad de
Cuidados Intensivos (UCI) en las primeras 24- 48 horas de forma reglada.
El cirujano habitualmente acompafara al nifio a la UCI y os informara de
cémo ha ido la intervencion y de si ha surgido algin problema.

Como podéis imaginar, para que todo este proceso salga bien participa
mucha gente y sin el trabajo en equipo dentro del quiréfano la labor del
cirujano no seria posible. Hay personal de enfermeria encargado de ayu-
dar al anestesista y vigilar que el nifo esté dormido y estable, otros encar-
gados de facilitar al cirujano el instrumental de trabajo y mantener el
campo quirargico accesible y bien visible y, como ya hemos dicho, los per-
fusionistas atendiendo al sistema de circulacion extracorpérea. Vuestro
hijo el dia de la intervencion es una de las personas mas importantes del
hospital y hay un numeroso grupo de profesionales pendientes de que
todo salga de la mejor manera posible. Como comentabamos en el tema
del tratamiento quirlrgico, “el resultado depende de un trabajo eficaz en
equipo”.
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Unidad de Cuidados
Intensivos (UCI)

Las Unidades de Cuidados Intensivos Pediatricos son salas para tratar al
nino gravemente enfermo, dotadas del personal y la tecnologia nece-
sarios para vigilar continuamente las diversas funciones del organismo y
tratar las anomalias que se puedan producir en dichas funciones. Para ello
se dispone de monitores que recogen multiple informacion del paciente,
aparatos para administrar diversos tipos de medicacion y para auxiliar e
incluso sustituir en parte la funcion de algunos érganos, como respirado-
res, que apoyan la respiracion, o hemofiltros, que suplen la funcién de los
rinones. El personal de la UCIP esta entrenado en el manejo de estos apa-
ratos y en la identificacion y tratamiento de los problemas que se puedan
presentar.

Los pacientes ingresan en la UCIP cuando sufren problemas graves o en
situaciones, como el postoperatorio de la cirugia cardiaca, que necesitan
el maximo nivel de control. La misma gravedad de los pacientes y el ries-
go de infecciones hace que las normas de funcionamiento de estas unida-
des sean diferentes a las de otras unidades del hospital.

AL INGRESO

Los pacientes que ingresan en una UCIP son inmediatamente evaluados
por el personal de la unidad y si estan en situacion de riesgo se toman las
medidas necesarias en ese momento. Por esta razon, la informacién que
se da en el momento del ingreso a los padres puede demorarse algln
tiempo.

Tras el ingreso, el médico responsable del paciente informa a los padres
de la situacion de su hijo. Aunque en ocasiones puede hablarse también
del prondstico, debe tenerse en cuenta que en las primeras horas la situa-
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cion puede ser inestable y a veces se presentan complicaciones imprevis-
tas, de las que se informa cuando se producen.

Generalmente debe firmarse un documento de consentimiento informa-
do, en el que consta que se ha recibido informacién comprensible del
médico y se autoriza al personal de la unidad a utilizar las medidas de tra-
tamiento adecuadas en cada momento. Esta autorizacién es importante,
ya que en la UCIP se presentan situaciones urgentes que requieren actua-
ciones rapidas y en la mayoria de los casos no es posible avisar a los
padres con anticipaciéon para que autoricen los procedimientos necesa-
rios.

ESTANCIA

El tiempo de estancia en la UCIP depende de la gravedad de la enferme-
dad del nifo y de las complicaciones que presente. Pueden producirse
complicaciones tanto por la propia enfermedad del paciente como por las
técnicas que se utilicen para curarla; por ejemplo, el uso de un respirador
puede salvar la vida de un nifio con problemas respiratorios pero puede a
su vez producir dafios pulmonares que retrasan su curacion.

Durante la estancia, el médico responsable del paciente y quien dirige
su tratamiento es el intensivista pediatrico, aunque otros especialistas rea-
lizan pruebas y colaboran en el tratamiento, en especial el cardidlogo
pediatrico en el caso de los nifios con cardiopatias.

VISITAS

Las caracteristicas de la UCIP hacen que, en general, no sea posible la
estancia permanente de familiares en el interior de la unidad, pero si exis-
ten horarios de visitas, de los cuales se informa al ingreso. El nimero de
familiares permitidos en la visita es limitado, estando permitida la entra-
da generalmente sélo a los padres.
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Para la entrada a la unidad se siguen determinadas normas que tienen
como fin prevenir infecciones. En determinadas unidades puede exigirse
el uso de bata o incluso mascarilla bucal; el personal informa a los padres
de dichas normas antes de la visita. Como es légico, los familiares deben
mantener una escrupulosa higiene personal, incluyendo la vestimenta. Es
extraordinariamente importante el lavado de manos antes de entrar a la
unidad.

Los padres deben estar informados y, dentro de lo posible, preparados
psicolégicamente para la vision de su hijo, muchas veces rodeado de apa-
ratos y conectado a multiples sondas. Esto es especialmente llamativo en
los pacientes intervenidos de cirugia cardiaca y no siempre indica grave-
dad, sino la necesidad de controlar multiples funciones del organismo
para evitar o corregir posibles complicaciones.

Los médicos y el personal de enfermeria de la UCIP vigilan constante-
mente el estado de los pacientes ingresados. A diferencia de las plantas,
la presencia de los padres no es necesaria salvo para dar carifio y apoyo a
sus hijos. Muchas veces es preferible psicolégicamente que los padres sal-
gan de vez en cuando del entorno de la unidad e incluso del hospital si el
estado de su hijo lo permite.

El personal del hospital puede indicar a los padres los lugares del hos-
pital habilitados para su estancia durante el ingreso de su hijo en la UCIP.

ALALTA

Cuando el paciente mejora es trasladado a una planta de hospitalizacion,
donde se completa su tratamiento hasta que se encuentra en condiciones
de ser enviado a su domicilio. El alta de UCIP significa, pues, que el pacien-
te se encuentra estable y que no precisa de vigilancia intensiva y no debe
ser un motivo de preocupacion, sino de alegria, para los padres.

214



5 - Informaciéon General

Laboratorio de Hemodinamica

EI Laboratorio de Hemodinamica es el lugar donde se realizan los cate-
terismos cardiacos y otros procedimientos cruentos. En los dias pre-
vios al ingreso, su cardiélogo pediatrico les habra explicado en que va a
consistir el procedimiento de cateterismo que se le va a realizar y si este
va a ser solo diagnostico o terapéutico, ademas les habran mencionado las
principales complicaciones que, aunque raramente, pueden surgir y, pos-
teriormente, les habra dado a firmar el consentimiento informado.
Generalmente se le suspendera la medicacién, si estda tomando medica-
mentos por su problema cardiaco que puedan interferir con el estudio, le
dird cuando administrar la ultima dosis.

Deben acudir al hospital a la hora indicada, puede ser esa misma mafa-
na o la tarde anterior, para realizarle unos analisis previos y/o radiografia
por si precisara algun tratamiento médico previo al cateterismo (por alte-
raciones de la coagulacion, anemia, infeccion, etc). El médico de guardia
verd los resultados de los andlisis y si tiene alguna duda consultara con el
cardiélogo pediatrico de guardia. Si, previamente al ingreso, el nifio tiene
algln problema como fiebre, diarrea o alguna otra enfermedad deben
comunicarselo a su cardidlogo por si existiera alguna contraindicaciéon
para realizarle el cateterismo. Asi mismo deben indicar si ha sido vacuna-
do en los dias previos.

En ocasiones, en nilos mayorcitos, una visita en la tarde anterior al
lugar donde se ubica hemodinamica, donde se le va a realizar la prueba,
puede disminuir la ansiedad ante lo desconocido, plantéelo en el servicio.

Cuando acudan a ingresar, dirijanse al servicio de admisién en donde les
indicaran la planta en la que va a ingresar su hijo y un celador les acom-
pafard. Una vez en la planta, la enfermera responsable les estara esperan-
do, les explicara la rutina de la planta y les asignara una habitacién.

Los nifos mayores se suelen dejar en ayunas a partir de medianoche, los
recién nacidos y lactantes unas 4-6 horas antes del cateterismo. En estos
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ultimos preferimos cogerles una via periférica por la noche y dejarles con
un gotero de mantenimiento desde que quedan en ayunas; en los nifios
mayores se suele coger la vena a primera hora de la mafiana. Esta vena
periférica sera, ademas, por la que el anestesista administrara la medica-
cién que precise durante todo el procedimiento.

El dia del cateterismo, también a primera hora de la mafana, la enfer-
mera le aplicard una pomada anestésica (Emla) en la zona donde mas
tarde habra que pinchar al nifio para realizarle el cateterismo (lo mas habi-
tual a nivel de la ingle), la finalidad es que el nifio no sienta el mas mini-
mo dolor en el momento del pinchazo. Posteriormente, ya en la sala de
hemodinamica, se le pondra anestesia local inyectada debajo de la piel y
a veces de forma mas profunda, dependiendo del tamafo del nifio, pero
previo a este paso ya el anestesista habra medicado al paciente para que
este no note siquiera el pinchazo.

La mafana del cateterismo, su hijo acompafado por ustedes, sera tras-
ladado a una antesala ya en el propio servicio de hemodindamica en donde
les estaran esperando el equipo de enfermeria y el anestesista y cardiélo-
gos, antes de pasar a la sala podran estar ustedes acompafando a su hijo
mientras se ultiman los preparativos y se premedica al nifio para que esté
lo mas tranquilo y sedado posible y no se sienta intimidado al entrar y
quedarse sin sus padres en la sala.

Antes del procedimiento habra que preparar al paciente y/o a su familia
para aliviarles la ansiedad; pueden dejarle algun objeto o juguete al que
tenga especial carifio, para que se sienta en un ambiente mas familiar.
Cuando el nifo es mas mayor, hay que intentar explicarle, en un lenguaje
concreto que el nifo entienda y a veces demostrandoselo como en un
juego, lo que le van a hacer, destacando los beneficios del procedimiento
y todo lo que pueda darle placer al nifo posteriormente, como el sentirse
mejor o poder irse a casa inmediatamente.

En los nifios realizamos el cateterismo tanto bajo los efectos de la anes-
tesia local como general, aunque esta dltima no suele ser tan profunda ni
duradera como para una intervencion quirirgica convencional, es el anes-
tesista el que valora cuando tiene que ir repitiendo las dosis de los diver-
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sos medicamentos, para que en todo momento el nifio este suficientemen-
te sedado y analgesiado. En algunos nifos, por la gravedad de su enfer-
medad o por la dificultad y/o duracion del procedimiento, preferimos que
el paciente este completamente anestesiado y con respiracién artificial,
conectado a un respirador del que se intentara desconectar inmediata-
mente al finalizar. Sélo en los ninos mas mayores y adolescentes se puede
recurrir a la sedacion sin anestesia.

El cateterismo lo hacemos como se os explica detalladamente en los
temas “cateterismos diagnésticos y terapéuticos”. La duracion del proce-
dimiento es variable dependiendo del tipo de cateterismo, de la edad del
paciente y de la complejidad de la cardiopatia, pero en general suele ser
de unas 2-3 horas. Si el procedimiento se prolongase demasiado de forma
imprevista, un miembro del equipo saldra a tranquilizarles y explicarles la
situaciéon y los motivos de la demora. Durante el cateterismo el nifio esta
monitorizado, de tal manera que tanto el anestesista como el cardiélogo
y el equipo de enfermeria estan viendo ininterrumpidamente en un moni-
tor, tanto su frecuencia cardiaca, su electrocardiograma, frecuencia respi-
ratoria, tensién arterial y nivel de oxigenacion de su sangre.

Una vez finalizado el cateterismo, el cardidélogo saldra a informarles del
resultado del mismo. En ocasiones so6lo se les puede dar una primera
informacion provisional del procedimiento, ya que, a veces en los catete-
rismos diagnosticos complejos, necesitamos valorar mas detenidamente
los datos obtenidos y ver despacio la pelicula que se graba del procedi-
miento para dar un diagnéstico y un enfoque terapéutico preciso y, en
muchas ocasiones, hay que discutir el caso en sesion conjunta de los car-
didlogos con los cirujanos cardiacos pediatricos. De cualquier forma,
siempre recibird una primera informacion inmediata acerca del cateteris-
mo y de si se ha producido algin efecto adverso o es preciso tener algu-
na precaucion especial.

Al terminar, hay que retirarle el/los introductores de la ingle, que son
unos tubitos a través de los que se han introducido los distintos catéteres,
esto puede hacerse en la propia sala de hemodinamica, precisando un
tiempo de compresién posterior para evitar que se produzca alguna
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hemorragia, o son retirados mas tarde en la unidad de cuidados intensi-
vos. Al salir de hemodinamica, el nifio pasara a la sala de reanimaciéon o a
la unidad de cuidados intensivos, en donde permanecera monitorizado
esa tarde o hasta la mafnana siguiente.

Debe permanecer acostado todo el tiempo posible para evitar los mare-
os y la hemorragia en el lugar de la punciéon. En las horas siguientes el
nino puede tener dolor, fiebre ligera o vomitos, por lo que se suele pro-
gramar un tratamiento preventivo del dolor e ir probando la tolerancia a
liquidos por boca, siguiendo mientras tanto con la administracién de liqui-
dos por via intravenosa. Cuando tolere se le dara una comida muy ligera.
Su hijo podra, generalmente, irse a casa al dia siguiente salvo que precise
algln tratamiento adicional o tratamiento quirdrgico urgente de su cardio-
patia.

Al alta se le daran instrucciones por escrito respecto al cuidado de la
herida, bafo, limitaciones de su actividad fisica y cualquier medicacién
que deba tomar en casa.

Infeccion Nosocomial.
Medidas Higienicas. Visitas

Qué es una infeccién nosocomial? Nosocomio es una palabra griega
(_que significa “establecimiento donde se cuida”, por lo tanto, infeccion
nosocomial es la infeccién que se presenta como minimo 48 horas des-
pués del ingreso en el hospital y que no esta en relacion con el motivo por
el cual ha ingresado el paciente, es decir es una infeccion adquirida en el
hospital, y la cual no se estaba incubando previamente al ingreso. Por lo
tanto, las infecciones nosocomiales se desarrollan dentro del ambito hos-
pitalario, durante el ingreso del nifio.

Las infecciones nosocomiales representan un problema de gran impor-
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tancia clinica y epidemioldgica, debido a que condicionan mayores tasas
de morbilidad (mayor tasa de enfermedad y complicaciones) y mortalidad,
con extensioén en los dias de hospitalizacién.

Existen diversos estudios respecto a la frecuencia de la infeccién noso-
comial, en hospitales de tercer y segundo nivel, donde se ha calculado que
la frecuencia de infecciones nosocomiales es de alrededor del 10%, en
esos estudios la infeccion mas frecuente es la de vias urinarias, seguida
de infecciones postquirdrgicas, neumonias y bacteriemias. En hospitales
pediatricos la infeccién nosocomial mas frecuente es la neumonia, segui-
da de las septicemias (infecciones generalizadas) y bacteriemias (infeccio-
nes en la sangre), infecciones de las vias urinarias e infecciones respirato-
rias de vias superiores altas.

Como hemos podido comprobar hasta ahora, todas las infecciones
nosocomiales suponen en si mismas cuadros clinicos de gravedad, es
decir que independientemente del problema de base, por el cual haya
ingresado el nifio, el adquirir una infeccién nosocomial puede complicar
mucho la evolucién de la enfermedad por la cual habia ingresado, asi
como retrasar la curacion y el alta.

Pero... ¢porqué se producen las infecciones nosocomiales?
Tradicionalmente se ha dicho que las infecciones nosocomiales son enfer-
medades relacionadas con el progreso médico. Al avanzar la tecnologia
médica aumentan los procedimientos a los que se someten los pacientes,
a menudo con cierto riesgo de infeccién. Es una consecuencia inherente al
desarrollo de la ciencia.

Pero este problema no es actual, sino que existe y se detectd hace
mucho tiempo. Los primeros informes de infeccion nosocomial datan de
la década de los 50 del siglo pasado, aunque ya desde el siglo anterior
existia evidencia de la relacion entre el lavado de manos y las infecciones
puerperales. Desde entonces se han dirigido todos los esfuerzos para
mejorar la calidad de la atencion en medicina, incluyendo aquellos que
estan relacionados con las infecciones adquiridas en el hospital. Pese a
todo ello, en los Gltimos afios ha aumentado la incidencia por microorga-

219



5 - Informaciéon General

nismos multirresistentes e infecciones polimicrobianas que aumentan aln
mas la morbimortalidad, por lo tanto, es un problema que lejos de resol-
verse, cada vez es mas dificil de controlar.

Pero... jeste riesgo de padecer una infeccion nosocomial es igual en
todas las areas de ingreso y para todos los pacientes? No, hay pacien-
tes que por su enfermedad de base tienen mas probabilidad de adquirir
una infeccion, asi nifios con cualquier inmunodeficiencia (falta de defen-
sas), enfermedades oncolégicas, nifios que precisan medicaciones que
disminuyen las defensas, con enfermedades graves, o que estan en coma,
postoperados y en lo que a nosotros nos concierne, niflos con cardiopati-
as graves y que ademas en muchas ocasiones precisan cirugia con circu-
laciéon extracorporea (que lava, y por lo tanto elimina, las defensas que
tenemos de manera natural en la sangre), son mas susceptibles a las infec-
ciones nosocomiales. Por este motivo también estas infecciones son mas
frecuentes en unidades de cuidados intensivos y en unidades donde los
nifios tienen menos espacio de separacién, como ocurre en las unidades
de lactantes.
Todo esto ha llevado a definir unos factores de riesgo:
® Edad < 1 ano.
® Enfermedad subyacente (neoplasias, transplantes, enfermedades
cronicas), traumatismos.
® Estado de gravedad clinico.
® Fallo multiorganico.
® Disminucion de las defensas del paciente. Inmunodeficiencias prima-
rias o secundarias a enfermedades o farmacos.
® Malnutricion.
® Dispositivos invasivos: catéteres arteriales y venosos, tubo endotra-
queal, sonda vesical.
® Manipulaciones multiples.
® Duracion del ingreso.
Si nos fijamos un poco, los niflos con cardiopatia, que son sometidos a
cirugia, en el postoperatorio estan expuestos a un gran nimero de estos
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factores de riesgo, pues muchos tienen menos de un afo de edad, tienen
una enfermedad crénica, han sufrido una operacion con circulacion extra-
corpérea que ha disminuido sus defensas naturales, tienen varios catéte-
res en venas y arterias, y con frecuencia tienen puesta una sonda vesical
y estan conectados a un respirador; todo ello hace que sean de los pacien-
tes mas susceptibles a este tipo de infecciones.

MEDIDAS HIGIENICAS

Si éste problema es tan importante y tan grave, ;qué podemos hacer para
evitar las infecciones nosocomiales?
Lo primero que tenemos que tener en cuenta, es La Cadena de Infeccion:
Estd compuesta por 6 eslabones:
® 1. Agente infeccioso: Es el microorganismo capaz de producir la
infeccién. Las probabilidades de infeccién aumentan cuanto mayor
sea el numero de microorganismos presentes.
® 2. Reservorio de la Infeccion: El portador del agente infeccioso. Es
una persona que esta a punto de sucumbir a una infeccion, que
tiene una infeccion, o que se esta recuperando de una de ellas.
Especial riesgo representan los portadores asintomaticos.
® 3. Via de salida: Es a través de la cual el agente infeccioso puede
abandonar el reservorio (tos, estornudos, pus, heces, orina, san-
gre.)
® 4. Medio de transmision: Método por el cual el agente infeccioso es
transferido de su portador a un nuevo anfitrion. Puede ser por con-
tacto directo entre el anfitrion y el reservorio, o por contacto indi-
recto a través de objetos contaminados.
® 5. Vias de Entrada: Es el medio por el cual los microbios logran
entrar a un nuevo anfitrién y es paralelo a la via de salida: ingestion,
respiracién, puncion de la piel, abrasion.
@ 6. Anfitriéon Susceptible: Lo constituye otra persona. Un paciente,
empleado, o un visitante.
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Bien, como vemos, este tema nos incumbe a todos, personal sanitario
en contacto con el nifio, familiares y visitantes.

Respecto al personal sanitario, el control de las infecciones nosocomia-
les es un problema de tal magnitud que se aborda desde la direccién del
centro. Para ello en los hospitales existe una Comisién de infecciones y
una Unidad de Medicina Preventiva, que son los encargados de la vigilan-
cia y control de las infecciones en el hospital y de dictar las normas mas
adecuadas para prevenirlas.

El personal de atencién médica sigue medidas estrictas para prevenir que
se diseminen las infecciones. Sin embargo, los pacientes y sus visitantes tam-
bién tienen un papel muy importante. Esta es la manera en la cual el perso-
nal del hospital, los pacientes y sus visitantes pueden colaborar juntos para
ayudar a controlar las infecciones y para romper la cadena de la infeccién.

¢Y los padres, familiares y visitantes, que normas deben de seguir?
Los visitantes deben de seguir también unas normas, que ocasionalmente
seran especiales; dependiendo de la enfermedad del paciente, el personal
del hospital, los pacientes y sus visitantes, pueden precisar precauciones
especiales. Por ejemplo, los visitantes pueden necesitar utilizar “barreras”
protectoras, tales como guantes o batas. El personal también utiliza estos
articulos cuando cuida de estos pacientes. Estas normas son normas espe-
ciales, que en todo caso le comunicara el personal de enfermeria.

Pero ademas de estas normas especiales, existen otras normas universa-
les, las cuales han demostrado en numerosos estudios ser las mas impor-
tantes en la prevencién de la transmision de las enfermedades contagiosas.
De ellas, la mas importante es el lavado de manos correcto, pues muchos
gérmenes van a utilizar este vehiculo para trasladarse de una persona a otra
e instalarse en los sitios y personas mas susceptibles a ser infectados.

Como realizar un adecuado lavado de manos:

® Humedecer las manos antes de aplicar el jabon.

® Frotar la espuma del jabén sobre toda la extensién de las manos.

® Lavarse todas las superficies de los dedos y las manos por 10 a 15
segundos. Asegurarse de limpiar bien debajo de las ufas, alrededor
de las cuticulas y entre los dedos.
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® Enjuagarse bien las manos, hasta que todo el jabén haya desapare-
cido. Colocar las manos hacia abajo a medida que las enjuagamos.

® Secarse las manos con una toalla limpia, desechable o de un solo
uso.

® Cerrar la llave o grifo con una toalla de papel para evitar contaminar
las manos limpias.

iiEl lavarse las manos hace la diferencia!

Lavese las manos con frecuencia.

Los visitantes deben de lavarse las manos antes y después de visitar a
los pacientes.

Otras medidas no menos importantes son las siguientes:

® No visitar a los nifios si se tiene alguna enfermedad, aunque sea leve,
o si se ha estado expuesto a alguna enfermedad contagiosa.

@ Evite llevar objetos personales innecesarios. Los niflos muchas veces
piden sus juguetes, pregunte si esta permitido Ilevarle algin obje-
to personal, y en todo caso lavelo y desinféctelo, lo mejor posible,
antes de llevarlo al hospital.

® Utilice ropa limpia y simple.

Finalmente, pregunte siempre al personal sanitario si su hijo tiene algu-
na medida de proteccion o aislamiento en particular, ellos le indicaran lo
mejor para su hijo.

Y, por favor, sea comprensivo. Estas precauciones pueden parecer extre-
mas, pero recuerde, ellas ayudan a proteger a su nifo.

VISITAS

Los padres son una parte integral de la vida y de la recuperacion de su
nifio, por lo cual la tendencia actual en todos los hospitales es que los
padres permanezcan el maximo de tiempo posible con sus hijos. Sin
embargo, diversas circunstancias particulares de cada hospital pueden
limitar este hecho beneficioso.

La barrera mas importante que nos encontramos es que muchos de

223



5 - Informaciéon General

nuestros hospitales fueron construidos hace demasiados afios, y no se
diseflaron para acoger también a los padres junto al nifio, esto unido al
crecimiento de la poblacion, que han hecho que muchas unidades se
hayan quedado pequefas, nos lleva a que en muchos de nuestros centros,
por motivos de espacio y de funcionalidad, el tiempo de visita hay que
limitarlo, incluso a los padres. En otras ocasiones, solo una persona podra
permanecer junto al nifio, por motivos de espacio.

En determinados momentos del dia para facilitar el trabajo del personal
sanitario o para la realizacion de determinadas pruebas diagnésticas o
terapéuticas, puede ser conveniente o necesario que los padres o familia-
res salgan de la sala.

Los niflos menores de 12 anos, tienen las visitas restringidas, recomen-
dandose Unicamente la visita de los hermanos, siempre y cuando estén en
un buen estado de salud, durante un periodo de tiempo limitado y siem-
pre bajo la supervision de un adulto. Recuerden que los nifios, con mucha
frecuencia son portadores de infecciones banales (resfriados, faringitis,
etc.), que pueden, sin embargo, ser graves para su hijo.

Cualquier persona que tenga sintomas de alguna enfermedad contagio-
sa como tos, resfriado, vomitos, diarrea, herpes o ronchas (sarpullidos),
no debe visitar a los pacientes.

No intercambie objetos ni cuidados con otros nifios ingresados, pueden
transmitir infecciones. Algunos juguetes pueden ser importantes para ani-
mar a los nifos, pero también pueden ser portadores de gérmenes, por lo
cual es importante lavarlos y desinfectarlos, lo mejor posible, antes de lle-
varlos al hospital.

Finalmente, decir que cada hospital tiene sus normas y horario de visi-
tas, del cual le informardn al ingreso. Este horario puede que no sea el
mejor, o el que deseariamos, pero piense que se hace pensando en que
su hijo reciba la mejor atencion posible, en funcién de los medios de que
se dispone. En todo caso, pida siempre la informacién que precise y no
dude en preguntar.
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B) En casa

AL LLEGAR A CASA. PROBLEMAS DE SALUD MAS FRECUENTES.

® A. Periodo neonatal

a llegada a casa de un nifo tras el nacimiento siempre es muy especial
L para los padres. Es un momento tremendamente esperado porque van
a poder estar a solas con su hijo después de un periodo de hospitalizacion
que puede haber sido prolongado especialmente si ha han sido necesarias
intervenciones quirdrgicas. Mientras el paciente ha estado en el hospital
los padres no han podido disfrutar de intimidad con su recién nacido pero
tampoco han tenido la responsabilidad de cuidarlo y detectar si esta todo
bien.

Puntos importantes:

- 1. Informe de alta. Lea detenidamente el informe de alta y pida expli-
caciones al médico de lo que no entienda. Compruebe que ademas
de incluir una descripcién de los problemas clinicos de su hijo, con-
tiene instrucciones claras de tratamiento y de alimentacién. Debe
incluir el teléfono de contacto del médico

- 2. Eleccion de Pediatra. Se debe concertar una cita con el pediatra
habiéndole informado de que el nifio tiene un problema cardiaco y
llevar una copia del informe de Neonatologia, de Cardiologia y de
Cirugia Cardiaca. El Pediatra que elijan sera el que tendra la res-
ponsabilidad del seguimiento de su hijo, de sus examenes rutina-
rios de salud, de la prevenciéon de enfermedades infecciosas y debe-
ra tener una colaboracion estrecha con el Cardidélogo responsable
del nifo.

- 3. Régimen de alimentacion. Es importante que aprendan a alimen-
tar a su hijo/a durante la hospitalizacién y que se familiaricen con
la preparacién y la higiene de los biberones en el caso de que hayan
elegido férmulas artificiales o no haya sido posible la lactancia
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materna. Los recién nacidos con cardiopatia requieren los mismos
suplementos vitaminicos que el resto de los nifos salvo en situacio-
nes excepcionales. Algunos nifios pueden requerir alimentacion por
sonda especialmente en los primeros meses de vida.

- 4. Los padres deben saber cuando es la siguiente consulta con el
cardidlogo. Deben saber si por su enfermedad deben esperar sin-
tomas especificos o en qué situaciones especificas deben contac-
tar con el Pediatra o con el Cardiélogo.

- 5. Cuidado de heridas quirdrgicas. Antes del alta aseglrese de
entender las explicaciones de las enfermeras y/o del cirujano en
cuanto al cuidado de las heridas.

- 6. Visitas. Los recién nacidos con cardiopatia pueden tener mas ries-
go de contagiarse de procesos catarrales y se deben limitar las visi-
tas especialmente de nifios con catarro y las aglomeraciones.

- 7. Tabaco. Se debe evitar el humo del tabaco en la vivienda de los
recién nacidos con cardiopatia especialmente si los nifos toman
medicacién para insuficiencia cardiaca o si tienen patologia respi-
ratoria asociada.

® B. Vuelta a casa tras una hospitalizacion

- 1. Régimen de vida: Deben preguntar si puede hacer vida normal, si
requiere reposo y cuando puede volver al colegio. Normalmente la
recuperacién tras una cirugia requiere 7 a 10 dias y un periodo de
reposo en casa de 1-2 semanas.

- 2. Cuidado con la administracion de las medicaciones especialmente
medicaciones nuevas.

- 3. Alimentacion. En general no suelen ser necesarias dietas sin sal
salvo que el cardidlogo lo especifique. Pueden ser necesarias oca-
sionalmente dietas especiales fundamentalmente en el caso de lac-
tantes con retraso de peso vy talla.

- 4. Visitas. En el periodo de convalecencia al volver a casa, especial-
mente en el caso de nifios mayores, se recomienda que puedan reci-
bir visitas. No es el momento de “educar” sino el de celebrar que

226



5 - Informaciéon General

todo ha ido bien.

- 5. Actividad. Permita que su hijo participe, dentro de sus limitacio-
nes fisicas, en las actividades diarias de la familia. Los nifios tam-
bién pueden adquirir nuevas capacidades mediante la interaccion
con hermanos, hermanas y amigos. Después de la cirugia, aliente a
su hijo a realizar una actividad fisica moderada indicada por el
médico

® C. Pacientes cronicos

En algunos casos la situacién de los pacientes es delicada durante perio-
dos largos de tiempo o requieren hospitalizaciones repetidas. Estos nifios
tienen muchas veces problemas de asistencia al colegio debido a su mala
situacién clinica. En estos casos se puede solicitar ayuda de profesores a
domicilio presentando en el centro educativo un informe médico que lo
justifique.

PROBLEMAS DE SALUD MAS FRECUENTES.

® l.Infecciones respiratorias. Las infecciones respiratorias son muy fre-
cuentes en todos los ninos, incluso en los nifios sanos. Normalmente afec-
tan a las vias respiratorias altas y no tienen trascendencia clinica; en la
mayor parte de los casos no requieren antibiéticos y su duracién es limi-
tada. Los nifios con insuficiencia cardiaca tienen mayor facilidad para
acumular secreciones en los pulmones y es mas facil que tengan infeccio-
nes, especialmente neumonias y bronquiolitis. Las neumonias se deben
en general a infecciones por bacterias y se tratan con antibiéticos. La
bronquiolitis es una una enfermedad producida por virus, sobre todo el
VRS (virus respiratorio sincitial); se suele acompafar de “pitos en el pecho”
y grados variables de dificultad respiratoria. La bronquiolitis es el motivo
de ingreso mas frecuente en el primer ano de la vida; no existe un trata-
miento especifico pero pueden necesitar oxigeno y aerosoles. Los nifos
con cardiopatia e infecciones respiratorias pueden precisar ingreso en el
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hospital y en casos graves en cuidados intensivos. Si tienen dificultad res-
piratoria grave puede necesitar respiradores que le ayuden durante estos
episodios. Los estudios microbioldgicos se reservan para niios ingresa-
dos y suelen incluir analisis de la mucosidad de la gargantay, a veces, ana-
lisis de sangre.

® 2. Infecciones gastrointestinales. Las gastroenteritis son muy frecuen-
tes en los nifios. El tratamiento es sencillo y consiste en aportar suficien-
tes liquidos para evitar la deshidratacion en los casos graves. Casi nunca
es necesario tratamiento antibiético. En el caso de que su hijo esté toman-
do diuréticos y comience con diarrea debe consultar a su pediatra si se
deben suspender ya que pueden favorecer la deshidratacion. Actualmente
se recomienda reanudar la alimentacién lo antes posible. Su pediatra le
dara recomendaciones sobre el tipo de alimentos que debe tomar.

® 3.Vomitos. El vomito es un sintoma inespecifico y puede ser tanto
expresion de una infeccion intestinal como secundario a otras patologias.
La patologia mas frecuente en el lactante es el reflujo gastroesofagico. En
estos casos se recomienda mantener una postura semisentada después
de las tomas. Se utilizan con mucha frecuencia medicaciones que favore-
cen el vaciado del estomago. Los vomitos mantenidos especialmente si
son cada vez mas abundantes pueden poner sobre aviso de una obstruc-
cion digestiva. La mas frecuente es la estenosis de piloro en los lactantes
pequefios. Los vomitos pueden también ser expresion de una insuficien-
cia cardiaca descompensada y raramente secundarios a haber tomado una
dosis excesivamente alta de digoxina.

@ 4. Estreinimiento: El estrefiimiento puede estar favorecido en ocasiones
por tratamientos diuréticos rigurosos. También se pueden potenciar
durante los ingresos en el caso de nifilos mas mayores.

® 5. Curva de peso y talla: Los nifios con cardiopatia congénita tienen

mayores requerimientos energéticos y suelen presentar retraso de creci-
miento en la que intervienen muchos factores. En los primeros meses el

228



5 - Informaciéon General

nifio con cardiopatia puede tener dificultad respiratoria suficientemente
importante como para dificultar su alimentacién. Los niflos comen menos
cantidad, presentan vomitos con frecuencia y ademas pueden tener difi-
cultades de absorcion. En muchas ocasiones serd necesario apoyo de
especialistas en nutricion infantil. Los nifios con cardiopatia se suelen
beneficiar de introducir precozmente cereales en la dieta, que aportan un
mayor contenido calérico con un volumen de liquidos menor, ya que la
sobrecarga de liquidos esta muchas veces contraindicada.

® 6. Las heridas quirurgicas pueden ser verticales y centrales u horizon-
tales en los laterales del térax. En la mayoria de los casos no es necesa-
rio quitar los puntos, ya que se reabsorben. Después del alta del hospital
las heridas se deben limpiar con agua y jabon y dejarlas al aire. En algu-
nos casos le indicaran que algunos puntos se deben retirar unos dias des-
pués del alta. Es frecuente que algunos nifios prefieran llevarlas tapadas
inicialmente, casi siempre por rechazo o vergiienza de ser vistos. Si se dan
cuenta que la cicatriz tiene mal aspecto (edema, enrojecimiento, calor
local, supuracién) deben consultar con el pediatra para descartar infeccién
local. Las cicatrices centrales es frecuente que se noten mas que las late-
rales. Pueden abultarse y enrojecerse formando como un cordoén (se deno-
mina cicatriz queloide). Existen productos en el mercado que limitan este
proceso, consultelo con su cirujano.

® 7. Pericarditis. Después de una cirugia cardiaca puede haber una infla-
macion del pericardio, que es una membrana que envuelve y protege al
corazén. Durante la cirugia cardiaca se abre esta membrana y habitual-
mente se vuelve a cerrar al concluir la operacion. Al cabo de unos dias se
puede producir una inflamacion del pericardio que se denomina pericardi-
tis. Se manifiesta normalmente por dolor toracico, mas acusado en posi-
cion tumbada que sentada y fiebre baja. En casos graves se puede acumu-
lar mucho liquido entre esta membrana y el corazon y dificultar su funcio-
namiento; en estos casos el niflo presentara alteraciones respiratorias. El
tratamiento incluye reposo y antiinflamatorios; en los casos graves puede
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ser necesario evacuar el liquido acumulado por medio de una puncién o
cirugia. En caso de que note dolor toracico y fiebre en un postoperatorio
debera consultar con el cardi6logo.

® 8. Trastornos del suefo. Los trastornos del suefio son muy frecuentes
en el postoperatorio de cirugia cardiaca. Son frecuentes las pesadillas. El
nino ha estado sujeto a mucho estrés, a separacion de los padres en el
momento del suefo y al ingreso en unidades de cuidados intensivos
donde la luz puede haber permanecido encendida durante buena parte de
las noches. Tras el paso por las plantas de hospitalizacion el suefo se
suele regular, pero en ocasiones el nifio habra requerido medicacién para
dormir. En la mayor parte de las unidades de Pediatria los padres pueden
estar con los nifios durante la hospitalizacion tanto de dia como de noche
por lo que normalmente han ido familiarizandose con el patrén de suefio
de su hijo antes del alta.

® 9. Trastornos adaptativos. La relacion entre los padres y los nifios con
cardiopatia es compleja. Los padres suelen sobreproteger a los nifios y
pasan por dificultades en su relacion con ellos en diferentes periodos de
la vida. Los nifios viven en primera persona las diversas fases de su enfer-
medad: hospitalizaciones, ingresos, cirugias, que se traducen en proble-
mas en su relacion con los padres, con los demas y consigo mismo. Los
trastornos adaptativos son mas frecuentes en nifios mayores y adolescen-
tes. El establecimiento de una buena relacion entre padres e hijo/a es muy
importante y en ocasiones laborioso. Se debe intentar establecer una
relacion entre ambos lo mas normal posible, olvidando que tiene un defec-
to cardiaco. En ocasiones puede ser necesario un apoyo externo. Las aso-
ciaciones de enfermos y trabajadores sociales pueden ser de gran ayuda.

® 10.Alteraciones menstruales. Las nifias con cardiopatia congénita en
la mayor parte de los casos tienen una pubertad normal si han sido some-
tidas a cirugia y ésta ha tenido éxito. Es frecuente sin embargo que las
nifas sintomaticas con cardiopatias no intervenidas o las que presentan

230



5 - Informaciéon General

defectos residuales tengan retrasos menstruales y pubertad retrasada. Se
debe consultar con endocrinélogos y ginecélogos hacia la adolescencia
para una correcta evaluaciéon asi como para consultar los riesgos de los
embarazos que son muy diferentes segun la patologia cardiaca de la nifia
y su situacién clinica. En este campo es trascendental un estrecho contac-
to entre el ginecélogo y el cardidlogo y son extremadamente utiles las uni-
dades de seguimiento de cardiopatias congénitas del adulto.

® 11. Trastornos neurologicos. La mayoria de los nifios con cardiopati-
as congénitas tienen un desarrollo psicomotor normal y no padecen enfer-
medades neuroldgicas. En algunas ocasiones se asocia un retraso psico-
motor debido a la enfermedad de base del paciente o a situaciones criti-
cas de riesgo vital (cirugias de riesgo, paradas cardiacas...). El Pediatra o
el Cardidlogo le podran informar si su hijo puede necesitar ayuda especia-
lizada.

® 12. Minusvalia. Algunos nifios con defectos cardiacos operados aun-
que hagan una vida normal tienen un grado de minusvalia reconocible
gque puede estar sujeto a subvenciones por parte de las entidades publi-
cas. Inférmese a través de su Pediatra o de los servicios sociales.

® 13. Escoliosis. Los niflos con cardiopatia, especialmente los que tienen
cardiopatias cianégenas y los que han sido intervenidos en varias ocasio-
nes pueden presentar alteraciones de la alineacién de la columna. Estos
problemas son mas frecuentes y evidentes hacia los 10 afos de edad y se
deben detectar precozmente para evitar deformidades significativas y
hacer un tratamiento precoz.

® 14. Patologias asociadas. La mayor parte de los nifios con cardiopatia
no tienen otras alteraciones pero algunos pueden tener otras patologias.
Algunas alteraciones cardiacas pueden venir englobadas en enfermedades
muy conocidas como el Sindrome de Down; o menos conocidas como por
ejemplo el Sindrome de Turner, que se acompana de retraso de crecimien-
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to y ausencia de maduracién sexual, o el sindrome de Williams, que aso-
cia retraso mental y alteraciones del metabolismo del calcio. En otras oca-
siones puede haber otras trastornos esqueléticos, digestivos, pulmonares
o de otros 6rganos. La deteccion de las enfermedades asociadas exige un
esfuerzo multidisciplinario en el que estén implicados ademas del cardio-
logo y el pediatra de atencion primaria del nifio, neonat6logos y diversos
especialistas. Compruebe que en los informes de alta del hospital le han
explicado claramente los problemas no cardiacos de su hijo y que le han
dirigido al pediatra o al especialista indicado para su control y solucion.

Prevencion de Infecciones

CALENDARIO VACUNAL

no de los campos mas importantes de la Pediatria es la prevencion de
U enfermedades infecciosas. La investigacion médica se ha dirigido a
evitar las enfermedades infecciosas mas graves y mas frecuentes y la
mayoria de los paises han elaborado un calendario vacunal para su pobla-
cién de acuerdo con las necesidades y los recursos del pais.

En Espafia hay pequefias diferencias segiin comunidades autonomas
pero existe un calendario que se aplica a todos los nifios y que es el
mismo que deben seguir los ninos con cardiopatia. En la tabla adjunta se
incluyen las recomendaciones del comité de vacunas de la Asociacién
Espafiola de Pediatria.

Es nuestro deber informar a los padres de nifios con cardiopatias que las
grandes ventajas de la proteccion con vacunas frente a las infecciones,
superan con mucho tanto el riesgo de las reacciones asociadas a las vacu-
nas como a las complicaciones si contraen la infeccion.

La Gnica vacuna que se administra en el Hospital es la de la Hepatitis B,
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asegurese que a su hijo se le ha administrado durante su ingreso de recién
nacido. Su pediatra le informara del calendario vacunal y le dara citas
sucesivas para su administracion. La mayoria de los nifios deben seguir
este calendario aunque puede haber situaciones especiales que lo modifi-
guen especialmente alergias e inmunodeficiencias.

® ;Donde se administran? Las vacunas se suelen administrar en los cen-
tros de salud de la red de sanidad publica. También hay centros publicos
de vacunacion no ligados a los consultorios. En ocasiones se pueden
administrar las vacunas en las consultas de médicos privados. Es muy
importante que se conserve la cadena de frio en el caso de que se com-
pren las dosis de vacuna en la farmacia y se administren fuera de los cen-
tros establecidos al efecto. Si se pierde la cadena de frio la vacuna se inac-
tiva.

® Retrasos en la vacunacion. Algunos nifios han sido sometidos a hos-
pitalizaciones prolongadas y puede que no se hayan administrado vacu-
nas por diversos motivos. Su pediatra le comentara las modificaciones del
calendario vacunal en caso necesario.

® Otras vacunas. El calendario incluye vacunas obligatorias y otras reco-
mendadas pero no financiadas actualmente en la mayoria de las comuni-
dades autonomas. Las no financiadas son la vacuna frente al neumococo
y la vacuna frente al virus de la varicela. Su pediatra le informara de la
necesidad de administrarla.

La vacuna frente al neumococo es recomendable en nifios con cardio-
patia congénita. Dependiendo de su edad se requieren un numero diferen-
te de dosis. En algunas comunidades se puede conseguir su financiacion
con un informe del cardiélogo en el que se especifique su recomenda-
cion. Su pediatra le informara de esta posibilidad.

La varicela es una enfermedad extremadamente contagiosa y en gene-
ral benigna. La efectividad de la vacuna es del 75 al 95% frente a cualquier
forma de infeccion, pero previene del 99 al 100% de los casos graves,
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motivo por el cudl se recomienda en la actualidad. Se debe administrar
entre los 12 y los 15 meses, coincidiendo con la triple virica (con distinta
jeringa y en diferente zona). Se recomienda una segunda dosis en la ado-
lescencia. Su compra exige receta médica y no esta financiada en la mayo-
ria de las comunidades autonomas.

Vacuna de la gripe. La vacuna de la gripe es recomendable para los
ninos con cardiopatia congénita mayores de 6 meses, administrada de
forma anual. A los nifios menores de 9 afios se les debe poner dos dosis
con un mes de separacion.

PREVENCION DE BRONQUIOLITIS

La bronquiolitis es una enfermedad infecciosa producida por diversos
virus. El mas frecuente de todos ellos es el VRS (Virus Respiratorio
Sincitial). Todos los nifios se infectan por este virus en los 2 primeros
afos pero la repercusién clinica es variable en cada caso. La bronquiolitis
es la causa de ingreso mas frecuente en menores de 1 afio y constituye un
serio problema de salud publica ya que hasta un 3% de todos los nifios
pueden ingresar en un hospital por esta causa. Los que tengan cardiopa-
tias importantes son pacientes de alto riesgo ya que tienen una incidencia
de ingreso que se aproxima al 10% y la gravedad del cuadro es mayor
pudiendo precisar cuidados intensivos hasta en un 30% de los casos. Los
pacientes con cardiopatia se suelen descompensar con los episodios de
bronquiolitis, la cirugia se debe retrasar ya que claramente aumenta el
riesgo quirdrgico y puede llevar al fallecimiento del paciente en algunas
ocasiones.

Los intentos de fabricacion de vacuna han sido inatiles y de siempre
se han recomendado maniobras de protecciéon pasiva, especialmente
evitar guarderias aglomeraciones y extremar la higiene ya que el virus
permanece sobre las superficies incluyendo chupetes, juguetes, mate-
rial médico...
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® Inmunizacion pasiva.En al actualidad existe en el mercado un preparado
cuyo principio activo se llama Palivizumab que se inyecta por via intramuscu-
lar y que contiene anticuerpos frente al VRS. Estos anticuerpos neutralizan el
virus y contribuyen a impedir o limitar el desarrollo de la enfermedad. Se admi-
nistran mensualmente durante los meses de mayor riesgo (Octubre a Marzo).
Antes del alta del hospital su Cardiélogo le indicara si se debe inmunizar fren-
te al VRS. Palivizumab es un medicamento exclusivamente de manejo hospi-
talario y su cardioélogo le indicara donde se administrara (habitualmente en las
consultas de Cardiologia o de Neonatologia de los hospitales).Ver indicacio-
nes de la Sociedad Espanola de Cardiologia Pediatrica (tabla 2).

PREVENCION DE ENDOCARDITIS BACTERIANA

La endocarditis bacteriana es una enfermedad muy poco frecuente que se
produce por la infeccion local de las estructuras cardiacas. Se puede pre-
sentar tanto en pacientes intervenidos como no operados. La endocardi-
tis es excepcional en el caso de nifios con corazén estructuralmente nor-
mal Se caracteriza por fiebre persistente sin foco claro de infeccién junto
con alteracion del estado general. Es una enfermedad grave que precisa
un tratamiento antibiético prolongado (de 4-8 semanas) y en ocasiones
puede requerir tratamiento quirtrgico.

El foco infeccioso inicial suelen ser los dientes por lo que es muy impor-
tante una educacién de habitos de higiene dental cuidadosa a todos los
nifios con defectos cardiacos. Otro foco también prevenible, aunque menos
frecuente en nifos, son las ufas; se debe evitar que los nifios se muerdan
las ufias y se deben tratar con antibioticos adecuados los focos infecciosos
periungueales. Las medidas de prevencién de la endocarditis por medio de
administracién de antibidticos se conoce como profilaxis de endocarditis. La
mayoria de los servicios de Cardiologia le incluiran en el informe recomen-
daciones de prevencién. En las recomendaciones publicadas se indica a qué
pacientes y ante qué tipos de cirugia se debe de administrar. En general se
toma una dosis elevada de antibiéticos previo a intervenciones quirlirgicas
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de las denominadas “sucias”. La indicacion mas frecuente es antes de mani-
pulaciones dentales en el que se vaya a producir sangrado e incluye tanto
extracciones, como limpieza, endodoncia y reparacion de caries. Otros pro-
cedimientos que requieren profilaxis son los del tracto respiratorio, digesti-
VO y genitourinario. La realizacion de piercings en la actualidad se conside-
ra un riesgo innecesario para nifios con cardiopatias.

La profilaxis se realiza con el antibiético amoxicilina a dosis de 50
mgrs/kgr de peso 1 hora antes del procedimiento. En pacientes de alto ries-
go se anade una 22 dosis a 25 mgrs/kg de peso 6 horas después. En nifios
con alergia a la penicilina se utiliza clindamicina o claritromicina. Para proce-
dimientos gastrointestinales y genitourinarios en pacientes de alto riesgo se
administran ampicilina y gentamicina de forma intramuscular o intravenosa.
En cualquier caso serd el médico que va a realizar el procedimiento el que
establezca si necesita profilaxis y la pauta a administrar.

Fig. 31 -
Calendario
vacunal de la
AEP
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INDICACIONES DE PALIVIZUMAB EN CC

Menores de 1 afo

- Cardiopatias congénitas hemodinamicamente significativas no interve-
nidas o con cirugia paliativa que presenten insuficiencia cardiaca (IC),
hipertensién pulmonar (HTP) o hipoxia.

- Hipertensiéon pulmonar moderada o severa

- Pacientes corregidos con lesiones residuales significativas y/o con pato-
logia pulmonar severa

- Pacientes con cirugia programada en periodo epidémico

- Pacientes en tratamiento médico por miocardiopatia

1-2 anos

- Cardiopatias complejas no corregidas o con cirugia paliativa
- Cardiopatias corregidas con lesiones residuales

- Pacientes con Hipertension pulmonar

Sociedad Espaiola de Cardiologia Pediatrica 2003. www.secardioped.org

Cuidado dental

nos dientes sanos son importantes para todos los ninos, pero en el
U caso especial de vuestro hijo, que padece una enfermedad del cora-
z0On, es todavia mas importante. Si los gérmenes que viven normalmente
en su boca consiguen pasar a la sangre, pueden llegar a su corazon. El
corazén de vuestro hijo, debido a su malformacién, es mas facil de infec-
tar que un corazéon sano. Como es facil de entender, la infeccién en el
corazon, llamada “endocarditis infecciosa” es una enfermedad muy grave,
que requiere tratamiento ingresado en el hospital con antibioticos duran-
te muchos dias. Esta es la razoén por la que debéis tener un especial cui-
dado en mantener su boca limpia y sana.
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Esto lo conseguiréis facilmente con los siguientes consejos:

® 1.- Limpieza de dientes. Hay que lavarse los dientes correctamente des-
pués de cada comida.

En nifios muy pequenos, cuando empiezan a salirle los dientes (entre 6
y 16 meses de edad) se recomienda limpiar la boca una vez al dia con una
gasa mojada en agua. La mejor hora es antes de meterlo en la cama por
la noche.

Cuando ya vaya teniendo mas dientes (2 afios) hay que usar un cepillo
de dientes blando especial para nifios, y sois vosotros, los padres, los que
tenéis que encargaros de la limpieza, y ayudar al nifilo hasta que sepa
hacerlo solo (a los 7 afios de edad).

Cuando el nifio es mayor, ya puede usar el hilo dental para completar la
limpieza de los dientes.

® 2.- Fluor. Es mejor usar una pasta de dientes fluorada, pero poca canti-
dad (como el tamafo de un guisante). Es importante ensefar al nifio a
escupir la pasta, porque tragar mucho fldor es malo para él. Mientras el
nino no sepa escupir la pasta y se la trague, esta sera sin fltor.

Todos los nifios necesitan flior para prevenir las caries. Generalmente
el agua que bebemos del grifo ya lo lleva, pero debéis aseguraros de ello
preguntandole a vuestro dentista. Si el agua que bebéis no lleva flior (0.6
ppm) podéis darselo en pastillas, pero aseguraos que no es demasiado,
pues también seria perjudicial.

@ 3.- Alimentacion. Tenéis que elegir comidas que no tengan mucho azu-
car. Recordad que frutas y verduras son mejores que caramelos y galletas.
Es mejor que los nifos coman pocas chucherias y caramelos, pero si algu-
na vez lo hacen, es muy importante limpiarse los dientes después.

También se deben evitar bebidas azucaradas, como zumos y refrescos.
Es mejor ensenarlos a beber agua.
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® 4.- Biberones y chupetes. No hay que acostumbrar al bebé a irse a la
cama con un biberdn, pero si lo necesita, usad un biberén de agua o man-
zanilla sin azucar. La leche, los zumos y las bebidas dulces como los
refrescos tienen azlcar, y beber de un biberén con estos liquidos, a la
larga provocan caries. No se puede usar el biberon para callar al nifio
como un chupete. El nifo debe comer en sus horas.

Si usa chupete, nunca se untara en dulces (azucar, miel, leche conden-
sada....) ya que esto es una causa muy frecuente de caries en los nifios.
Alrededor del primer afio ya deberiais ensefiar al nifio a beber de un vaso
y dejar el biberén.

® 5.- El dentista. Consulta con tu dentista cuando es el mejor momento
para llevar al nifio a su primera revisién. Generalmente el dentista (o al
menos su pediatra) querra ver a vuestro hijo entre los 1 y 2 anos. En esta
visita el dentista hara una revision general de los dientes del nifio y os
aconsejara sobre cdmo mantener una boca sana.

Un nifio como el vuestro, con problemas de corazén, deber ser revisado
por el dentista, al menos, dos veces al afo.

Es posible que el dentista os aconseje hacer sellados en los dientes del
nifio, que es poner un material plastico en los dientes, para endurecerlos
y protegerlos. Esto se hace en las muelas, a partir de los 6 afios, y es como
una barrera que protege al diente de las infecciones.

® 6.- Profilaxis antibiotica de endocarditis. Tal y como se especifica en
la pagina 128.

({CUANDO LLAMAR AL MEDICO?

Es normal que ante la noticia de tener un hijo con un problema en el cora-
zo6n os sintdis asustados. Conforme vayais conociendo a vuestro hijo os

daréis cuenta que, la gran mayoria de las veces, su vida es bastante nor-
mal. Vuestro hijo debe seguir todos los controles habituales para todos
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los nifos, donde se le medira, tallarda y se le realizaran las exploraciones
que se hacen de rutina.

También es importante que vuestro hijo sigua el calendario vacunal
como se especifica en el apartado de vacunas. Tenéis que tener en cuen-
ta, que como cualquier otro nifio, vuestro hijo va a tener todas las enfer-
medades propias de la infancia, como catarros, diarreas, fiebre... La gran
mayoria de las veces ellos superaran estas enfermedades sin problemas,
igual que los otros nifios.

Sin embargo, en algunas ocasiones, estas enfermedades pueden empe-
orar su estado cardiaco y necesitar un mayor control por parte de su
pediatra. Es importante por esto, conocer en que circunstancias debéis
consultar con vuestro pediatra.

® Fiebre. Siempre que vuestro hijo tenga fiebre conviene que lo vea su
pediatra, pues esta situacion hace que el corazén tenga que trabajar mas,
y puede descompensar su corazén. Ademas es importante que se descar-
te una infeccion grave.

® Pérdida de apetito. Si notdis que vuestro hijo empieza a comer peor o
se cansa durante las tomas, y no gana el peso que debiera, puede indicar
que el corazén esté trabajando demasiado. El médico lo examinara y os
dird si es necesario poner alguna medicacién.

® Sudoracion. Es otro sintoma junto al cansancio con la toma, que nos
indica el exceso de trabajo de su corazon. Suele tratarse de un sudor frio
que se nota en la cabeza del nifio.

® Vomitos o diarrea. Cualquier enfermedad que provoque vémitos o dia-
rrea puede llevar a la pérdida importante de liquidos. Esto es especialmen-
te importante de vigilar en los nifios que toman medicinas llamadas diu-
réticos (que les hacen orinar mucho), pues es mas facil que se deshidra-
ten.

Ademas, los vémitos pueden ser el primer sintoma de niveles demasia-
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do altos de digital (Lanacordin). Esta es una medicina que toman los nifios
para ayudar a su corazon, pero que si se toma demasiada cantidad puede
ser peligrosa.

® Tos y congestion. La mayoria de las veces los nifios con tos sélo tienen
un catarro, pero es importante que los vea el médico, para que este se ase-
gure que la tos no esta provocada por un fallo del corazon, que hace que
se acumule agua en los pulmones.

® Cambios en la actividad. Aunque los nifios con un problema de cora-
zon se cansan con mas facilidad que nifios con corazon normal, debéis
consultar con el pediatra si notais que se cansa mas de lo que es habitual
para él.

® Sangrados. Los nifios con problemas de corazén no tienen motivo para
sangrar con mas facilidad, salvo que estén tomando medicacién antiagre-
gante o anticoagulante, que hacen que la sangre sea mas fluida. Si vues-
tro hijo toma esta medicacién y le aparecen hematomas (moratones) o
sangra por la nariz, es aconsejable acudir al médico por si hay que cam-
biar la dosis de medicamento.

Conforme vuestro hijo vaya creciendo, y le vaydis conociendo, aprende-
réis también a conocer su enfermedad, y os sentiréis cada vez mas segu-
ros. De todas formas, ante cualquier duda que os pueda surgir sobre la
salud de vuestro hijo, no dudéis en consultar a vuestro pediatra. El os tran-
quilizard y os ayudara a comprender mejor la enfermedad de vuestro hijo.

(,CUANDO ACUDIR A URGENCIAS?
Es poco frecuente que un nifno con problemas de corazon necesite acudir
a urgencias por complicaciones graves. De todas formas debéis vigilar la

aparicion de ciertos signos en el nifio que pueden indicarnos gravedad y
os obligarian a acudir a Urgencias.

241



5 - Informaciéon General

Aunque siempre es preferible acudir a su pediatra, que es quien mejor
conoce al niflo, hay situaciones en que no se debe esperar a que éste esté
disponible, y sera necesario que el nifno sea valorado inmediatamente por
un médico.

Es importante que tanto vosotros como las personas encargadas del
nifo (abuelos, profesores, cuidadores...) conozcais estos sintomas para
poder actuar con rapidez.

® Datos que pueden indicar un fracaso del corazén:

- Piel palida grisacea y fria, incluso amoratada, mas evidente en manos

y pies, puede ser indicativo de que el corazén no le envia suficiente
sangre.

Sudoracion, que como ya sabemos nos dice que su corazén esta
haciendo mucho esfuerzo.

Orina menor que de costumbre, y notdis que al cambiarle los pafales
en varias ocasiones estan casi secos.

Respiracién agitada, muy rapida y con mucho esfuerzo, que lo vemos
porque se le marcan las costillas al respirar. Nos indica que se le esta
acumulando liquido en el pulmén.

Pulso muy rapido (taquicardia), pues el corazén tiene que trabajar
mucho y va muy rapido.

Hinchazén (o edema) de pies o cara, es muy poco frecuente que los
ninos con problemas de corazén estén hinchados, pero cuando lo
estan suelen estar graves.

Irritabilidad o decaimiento importante, incluso pérdida de conciencia,
que nos indican que el nifo esta grave.

® Otros motivos de consulta a Urgencias:

- Crisis hipoxicas, son episodios extremadamente graves que ocurren
en ciertos tipos de cardiopatia (cardiopatias cianosantes) en las que
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los nifios tienen un color morado en los labios. Durante esto episo-
dios el nifo se pone mas morado aun y respira con rapidez, muy irri-
table porque le falta oxigeno en la sangre. Hay que intentar tranqui-
lizarlos y acudir a Urgencias inmediatamente.

- Dolor en el pecho, no suele tener casi nunca como motivo el corazon,
pero al tener tu hijo una enfermedad cardiaca, hay que asegurarse de
ello.

- Desmayo o sincope, que en nifios sanos no suele tener importancia,
en tu hijo hay que descartar que la causa esté en el corazon.

- Palpitaciones, que se notan cuando el corazén va demasiado rapido.
Esto sélo tiene importancia si la sensacién dura mucho tiempo, y
habria que descartar una arritmia, y si existe puede ser necesario tra-
tarla.

- Complicaciones tras la intervencion de corazoén:

Si vuestro hijo ha sido operado recientemente, debéis estar especialmen-
te atentos, y ademas de lo dicho anteriormente debéis vigilar la herida y
acudir a urgencias si presenta signos de que pueda estar infectada. Esto
lo notaréis por fiebre mayor de 38° C, cambios en el color de la cicatriz,
separacion de los bordes de la herida, presencia de pus o aumento del
dolor.

Aunque es excepcional que un nifio con un problema de corazén ya
detectado, y en seguimiento por un cardiélogo se ponga grave de forma
brusca, debéis estar preparados y vigilar la aparicién de estos sintomas,
para poder actuar con rapidez, en el caso de que ocurran. Una adecuada
respuesta por vuestra parte puede ayudar a vuestro hijo.

Siempre que el nifo acuda a Urgencias por cualquier motivo es impor-
tante que advirtais al personal sanitario que lo atiende de su enfermedad
de base. Una buena idea es llevar siempre una fotocopia del Gltimo infor-
me del nifio, que refleje su estado de salud. Debéis confiar en el personal
sanitario de Urgencias, ya que estan capacitados para tratar a vuestro hijo
y haran todo lo posible para ayudaros.
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Alimentacion. Medicacion

EI cuidado de su hijo/a afecto de una cardiopatia congénita implica
aprender los aspectos fundamentales del cuidado de su salud, que
incluyen medicarlo correctamente, saber identificar los signos de que hay
problemas y sobre todo el alimentarlo bien. Generalmente, los nifios con
una cardiopatia congénita crecen y se desarrollan con mas lentitud que
otros nifios y ello es debido a que gran parte de la energia que ingieren
con la alimentacion se consume en el mayor trabajo cardiaco que ocasio-
na la cardiopatia. En relacion con los demds nifos de su edad, su hijo
parecera mucho mas pequefo, delgado antes de la correccion de la car-
diopatia.

Una nutricion inadecuada que no satisface los requisitos energéticos del
cuerpo provoca en el nifno una fatiga mas rapida y dificultad para mante-
nerse al mismo nivel que otros niflos de su edad, y puede alcanzar sus eta-
pas de desarrollo (como gatear, sentarse, caminar, hablar) con mayor len-
titud. El pediatra de su hijo/a es quien debe establecer la alimentacion
apropiada en contacto directo con el cardiélogo pediatrico.

CONSIDERACIONES NUTRICIONALES PARA SU HIJO/A

Un corazén que bombea sangre de manera deficiente debido a una cardio-
patia congénita también debe hacerlo mas rapido para satisfacer las nece-
sidades del cuerpo. El metabolismo del cuerpo se acelera en estas condi-
ciones y, por lo tanto, se necesitaran calorias adicionales para que un nifio
con esta enfermedad mantenga su peso y crezca.

Es posible que los nifios que padecen un trastorno cardiaco se cansen
rapidamente, ya que sus cuerpos trabajan mas debido al esfuerzo que les
demanda el defecto cardiaco. Los bebés pueden cansarse rapidamente o
dormirse mientras son amamantados pues es durante la ingesta cuando
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realizan mayor gasto de energia. Un incremento de peso inferior a 100 gr/
semana puede indicar que la repercusiéon de la cardiopatia sobre su bebé
es mayor de lo esperado. Los nifios mayores pueden probar apenas su
comida, decir que estan satisfechos luego de unos pocos bocados o pedir
un tiempo de descanso. Estos nifios, aunque necesitan mas calorias para
mantener su peso, con frecuencia estan demasiados cansados para comer
lo suficiente.

Los médicos, las enfermeras y los nutricionistas pueden ayudarlo a
desarrollar un plan que garantice la correcta nutricién de su hijo y satisfa-
ga las necesidades de su cuerpo.

Hablaremos separadamente de la alimentacidon entre los bebés y lactantes,
de los nifios mayores y adolescentes por sus caracteristicas diferenciadas.

BEBES Y LACTANTES

Como norma general podemos aceptar que un bebé o lactante cardidpata
necesita aproximadamente un 30-50% por encima de las necesidades nor-
males estimadas para la edad. Este aumento se justifica por el gasto
aumentado en forma de mayor consumo energético, aumento de la fre-
cuencia respiratoria y aumento de las "calorias perdidas" por las heces en
forma de sustancias no digeridas o bien no absorbidas. Para ello efectua-
remos diferentes medidas:
® Leche con alto contenido calodrico, formula (leche comercial) o leche
materna

Se pueden agregar suplementos nutricionales a la férmula o a la leche
materna que aumenten la cantidad de calorias por gramo permitiendo que
su bebé llegue a consumir las calorias necesarias para su crecimiento,
aunque tome menos leche. Lo haremos aumentando los hidratos de car-
bono, en forma de glucidos solubles de facil digestion (dextrinas, almido-
nes hidrolizados), o bien mediante la suplementacion de la leche con pre-
parados comerciales de Dextrina y MCT/LCT (Duocal®) segun las indica-
ciones de su pediatra. Otra opcién es afadir de manera precoz (alrededor
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de los 3 meses) cereales sin gluten para espesar los biberones.

® La lactancia materna es mejor que la artificial pero tiene el inconve-
niente que exige mas esfuerzo al bebé en la succion y es dificil determi-
nar la cantidad que toma. El pediatra aconsejard segun cada caso.

® Siempre que sea posible, intente ofrecerle a su hijo alimentos nutriti-
VOs que tengan un gran porcentaje de calorias y nutrientes. Lea las etique-
tas y observe el contenido calérico de los alimentos. Por ejemplo, algunos
alimentos para bebés contienen muy pocas calorias, mientras que otros
tienen muchas.

® Alimentacion suplementaria por sonda: La alimentacién por sonda
puede administrarse como un suplemento o bien puede reemplazar la ali-
mentacién normal de un nifo que necesite ingerir mas calorias y nutrien-
tes para su crecimiento. Habitualmente se da en un medio hospitalario.
Este tipo de alimentacion se suministra mediante una pequefia sonda fle-
xible que se coloca en la nariz y pasa por el es6fago hasta llegar al est6-
mago. En el caso de los bebés, se les puede permitir beber lo que puedan
de un biberon y luego proseguir con la alimentacion por sonda. Los bebés
que estén demasiado cansados para alimentarse con un biberén pueden
recibir su férmula o leche materna sélo a través de la sonda de alimenta-
cion..

NINOS MAYORES Y ADOLESCENTES

El nifio cardidpata debe seguir una alimentacién equilibrada en su compo-
sicion, como cualquier otro nifio, con algunas puntualizaciones: aporte
bajo en grasas y las proteinas deben ser de elevado poder biolégico, ya
que la hipoproteinemia secundaria a desnutricién que se puede observar
en cardiopatias severas es especialmente perjudicial. Por ello:

® Se encuentran disponibles bebidas con alto contenido calérico para
mejorar su nutricion.

@ Siempre que sea posible, intente ofrecerle a su hijo alimentos nutritivos
gue tengan un gran porcentaje de calorias y nutrientes. Lea las etiquetas
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y observe el contenido calérico de los alimentos. Los alimentos saludables
como los vegetales no contienen muchas calorias pero, si se les agrega
queso derretido o salsa, puede incrementarse su contenido calérico.

® La restriccion de sodio (sal) en las comidas es una de las medidas mas
importantes en el manejo dietético de las cardiopatias. Dado que el sodio
es un nutriente esencial, es imprescindible su presencia en pequefias can-
tidades en la dieta.

® Los nifos cardidépatas compensados no necesitan ser restringidos en la
ingesta de agua, ya que la misma restriccion de la sal actia como diuréti-
co. Se debe permitir que la sensacion de sed actie como autorregulador.
@ Evite darle a su hijo alimentos que contengan calorias sin valor nutriti-
vo, es decir, alimentos que contienen mucho azlcar y pocos nutrientes
como por ejemplo, los refrescos azucarados y las comidas rapidas. En
cambio, intente proporcionarle una dieta balanceada y a la vez rica en
calorias. Consulte al médico, la enfermera o el nutricionista de su hijo para
obtener sugerencias adicionales.

® En ocasiones, en medios hospitalarios, los nifios mayores pueden reci-
bir alimentaciéon por sonda durante la noche y comer lo que deseen duran-
te el dia.

MEDICACION

Al tratarse de anomalias estructurales congénitas cardiacas, el tratamien-
to fundamental de las cardiopatias congénitas en el nifio se basa en la
correccion quirurgica de la cardiopatia que esta provocando la sintomato-
logia, sin embargo muchos nifios con cardiopatia congénita requieren
tomar medicaciones, antes o después de las intervenciones quirlrgicas.
Los padres tienen que estar familiarizados con dichos farmacos, asi como
conseguir administrarlos de manera facil y comoda. En el mercado estan
comercializados medicaciones con dosis altas, apropiados para adultos,
por lo que en muchas ocasiones tenemos que dividir los comprimidos en
trocitos para lograr las dosis adecuadas para un nifio pequefio o bien,
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recurrir a formulas magistrales (jarabes con una concentracion determina-
da del farmaco) que tienen que preparase en farmacia especificamente.
Suele requerir una dosificacién exacta, segln el peso del nifio, por lo que
a veces se administra con jeringuillas graduadas (de 1 ml).

A veces al nifio pequefio le desagrada el sabor de dichas medicaciones
y lo rechazan o vomitan, siendo dificil su administracién, la gran mayoria
de ellos pueden ser administrados con liquidos o leche para disimular el
sabor. En aquellos casos que lo vomitan inmediatamente tras la adminis-
tracion se puede repetir la dosis, pero tras unos minutos es mejor no repe-
tir la dosis pues la absorcion de la medicacion puede ser rapida y algunas
de estas medicaciones en concentraciones elevadas pueden tener efectos
secundarios perniciosos para el nifo.

No son muchas las medicaciones cardiolégicas administradas en nifos,
a continuacion detallaremos algunos de los fairmacos mas frecuentes de
uso ambulatorio:

® Acido acetil salicilico (AAS, Adiro, antigua Aspirina infantil): se usa
para evitar que la sangre coagule, actuando a nivel de las plaquetas e inhi-
biendo la formacion de trombos. Se da a dosis bajas (1-6 mg/ kg de peso),
no a las dosis habituales para bajar la fiebre. Se da una dosis diaria y se
debe suspender cuando el paciente tenga una infeccion por virus y cuan-
do vaya a realizarse cualquier intervencion. Su efecto dura dias.

® Lanacordin (digoxina) (jarabe pediatrico 1 ml= 0,05 mg): aumenta la
fuerza del corazén, pero a dosis altas frena la frecuencia cardiaca e inclu-
so puede “parar” el corazén, de ahi que se deba administrarse segun la
prescripcién del médico. Nunca repetir dosis. Se da en funciéon del peso
del nifo y para mas seguridad se suele hacer unos andlisis tras el inicio
del tratamiento, a los 5-7 dias, para verificar que la dosis es la adecuada.
Como regla, se suele dar cada 12 horas y segun el peso del nifio (en gene-
ral en relacion a su peso, por ejemplo, si pesa 5 kg, serd 0.5 ml/12 horas).
Dentro del envase hay un dosificador para medir con exactitud la dosis.
Mejor acostumbrase a darlo a una hora exacta.
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® Seguril (Furosemida): es un diurético, es decir sirve para que el nifio
orine mas y elimine el liquido que queda acumulado en exceso, mejoran-
do la funcion del corazén. Dado que hace aumentar la diuresis suele hacer
perder potasio y a veces se administra conjuntamente con otro diurético,
Espironolactona (Aldactone), que ahorra potasio. La furosemida se debe
dar 2 6 3 veces al dia a una dosis que oscila entre 1-3 mg/kg de peso. Los
comprimidos comercializados (40 mgrs) son para adultos por lo que a
veces se administra la ampolla de uso intravenoso que tiene una dosis
mas baja (20 mg= 2 ml), al ser liquido se puede dosificar la dosis desea-
da con una jeringuilla graduada; o bien, se puede prepara una féormula
magistral en farmacias (que 1 ml= 2 mg). En ocasiones se debe suplemen-
tar con potasio si la pérdida es elevada (en forma de jarabe, Potasion o
comprimidos BOI-K) o comiendo alimentos ricos en potasio (espinacas,
fresas, kiwi...)

® Espironolactona (Aldactone): es otro diurético que se suele asociar al
Seguril, pocas veces se administra solo. Los comprimidos son de 25 mgr
(Aldactone-A), por lo que habitualmente se tienen que preparar capsulas
con la dosis apropiada. La dosis se da 1 6 2 veces al dia. En algunas oca-
siones puede administrarse en forma de jarabe (también en formula
magistral, mas comercializacion hospitalaria).

® Captopril (comprimidos de 12, 5 mg o bien férmula magistral 1 mil=
2 mg): es un vasodilatador, o sea hipotensor (baja la tension arterial) y
hace que la sangre del corazén salga con mas facilidad. Se empieza a
dosis bajas y se aumenta segun la tolerancia y la tensién arterial. La dosis
oscila entre 0,05-0,2 mg/ kg de peso). Se debe administrar cada 8 horas,
de ahi que en los niflos mayores empleemos en lugar de Captopril otro far-
maco de la misma familia (inhibidores de la enzima convertidora de angio-
tensina-IECA) llamado Enalapril (comprimidos de 5 mg) que se administra
entre 1 6 2 dosis al dia.
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® Sumial (o propanolol): empleado como antiarritmico y también para
disminuir los efectos negativos de los mecanismos compensadores de la
insuficiencia cardiaca. Es un betabloqueante, quiere decir que actla bajan-
do la frecuencia cardiaca del corazon, a través del sistema nervioso auto-
nomo que actla sobre él, pero provoca efectos secundarios porque no es
muy especifico, ademas del corazén actla sobre otros 6rganos y provoca
sequedad de boca, cansancio, asma, entre otros. Se da entre 1-4 mg/ kg
de peso cada 8 horas. Existen nuevos farmacos con su misma accion de
efecto mas prolongado (para administrar cada 24 horas) como el atenolol,
0 nuevos betabloqueantes mas especificos sobre el corazén como el
Carvedilol, que se afiade en las fases finales del fallo cardiaco.

@ Sintrom (Acenocumarol): se usa para evitar que la sangre coagule.
Evita la formacion de trombos en proétesis, conductos implantados o en
pacientes de riesgo de formacién de trombos por enlentecimiento de la
sangre (por ejemplo en pacientes con miocardiopatias, intervenciones
cavo-pulmonares o cirugia tipo Fontan). La dosificacion es muy personal y
se regula con un andlisis de sangre que hay que hacer periédicamente. La
pastilla (1mg) esta ranurada para que pueda ser dividida en 4 trozos (de
0,25 mg). Si se olvida la pastilla NUNCA tomar el doble al dia siguiente.
Muchos farmacos pueden interferir en la absorcién y cambiar los niveles
del fairmaco, de ahi que siempre que se le administre un farmaco nuevo
recuerde que el nifio estd tomando esta medicacion. En caso de golpe,
herida o caida la hemorragia sera mas abundante de lo habitual. En nifios
pequeinos la dosificacion es mas dificil de adecuar y los riesgos mas ele-
vados, de ahi que los controles sean mas seriados.
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Revisiones

Los nifos con cardiopatia hemodinamicamente significativa necesitan
seguir controles periodicos (revisiones) en la consulta de cardiologia
pediatrica y de cirugia cardiovascular. Durante el periodo neonatal y de
lactantes, las revisiones seran frecuentes ya que su estado clinico puede
variar con cierta rapidez.

Igualmente cuando el nifio se somete a una intervencion quirdrgica o
de cateterismo terapéutico y se le da el alta hospitalaria, se seguira revi-
sando en la consulta generalmente al mes, tres meses, seis meses, un ano
y asi sucesivamente, aunque serd el cardiélogo pediatra quien determine
la fecha de la revisién siguiente segun el estado clinico que presente en
ese momento.

Normalmente en cada revisidn se realizara un interrogatorio sobre las nove-
dades clinicas desde la Gltima revisién, se hara una exploracién completay se
complementara con Rx de térax, ECG y/o Ecocardiografia 2D-Doppler.
Generalmente todo se realizara en la misma mafana, por lo que es necesario
que vengan mentalizados para pasar una o mas horas en el hospital.

Los auxiliares administrativos le proporcionaran una tarjeta con la fecha
y hora de la nueva cita o ira reflejada en el informe médico. Procure siem-
pre acudir a la cita en el dia y hora que se especifica para no causar tras-
tornos y, muy importante, siempre que acuda al médico debe llevar con-
sigo los informes médicos anteriores sobre la cardiopatia de su hijo.

Segun vaya mejorando la cardiopatia de su hijo, las revisiones se iran
espaciando incluso por periodos de uno o varios afios y en los casos de
curacion definitiva el nifio recibira el alta cardiolégica.
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Ejercicio Fisico

EI nino portador de una cardiopatia no esta obligado a suspender nece-
sariamente las actividades recreativas o incluso deportivas. Los avan-
ces que se han realizado en los ultimos afios en el diagndstico y tratamien-
to de las cardiopatias, asi como su mejor conocimiento, han hecho que
muchos nifios con cardiopatia puedan llevar una vida casi normal, o inclu-
so normal, desde el punto de vista del ejercicio fisico o del deporte.

Es mas, incluso muchos nifios con cardiopatia congénita del tipo mode-
rada o severa, que hasta ahora requerian limitaciones en cuanto a la rea-
lizacién de algln tipo de actividad fisica, se ha podido comprobar recien-
temente que pueden mejorar de sus sintomas cuando se incorporan a un
programa de rehabilitacién cardiaca que incluya determinados ejercicio
fisicos. Por lo que, en resumen, puede decirse que, a diferencia de lo que
ocurria en el pasado, “enfermedad cardiaca” no es igual a “reposo o inac-
tividad fisica”.

Asi pues, la prohibicién de realizar ejercicio puede ser innecesaria para
la mayoria de los niflos con cardiopatia, y con la supervisién y autoriza-
cion de los cardidlogos pediatras vy, si es necesario, tras la realizacion de
una prueba de esfuerzo para evaluar su capacidad de ejercicio, la mayoria
de los nifos cardidpatas pueden realizar ejercicio fisico de forma segura
y con buena tolerancia.

® Mi hijo tiene una cardiopatia determinada. ;Puede hacer deporte?

Las indicaciones y contraindicaciones del ejercicio del ejercicio fisico en
los niflos con cardiopatia congénita varian segun el tipo de lesién que pre-
senten y, sobre todo, del grado de afectacién funcional que padezcan.
Hay que precisar que la mayoria de los pacientes operados podran tam-
bién realizar ejercicio fisico y deporte tras el inicial periodo postoperato-
rio, una vez valorada su situacion.
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No obstante y, en general, las indicaciones para cardiopatias concretas son:

- 1.- Para aquellos con una comunicacion interauricular, interventricu-
lar o ductus arterioso, que por otra parte son las mas frecuentes, el
ejercicio fisico estara contraindicado solo cuando el “cortocircuito”
sea grande, o cuando exista hipertension pulmonar. En los demas
casos no hay contraindicacién para ello. Lo mismo ocurre con los que,
tras la cirugia o colocacién de un dispositivo intracardiaco para cerrar
el defecto, estan sanos o con lesiones minimas.

- 2.- Para los niflos operados con cortocircuito de izquierda a dere-
cha (CIA, CIV, ductus arterioso), una vez pasados 6 meses tras la
intervencion, y si no hay evidencias de hipertensién pulmonar, arrit-
mias sintomaticas o disfuncion miocardica, se podra realizar activi-
dad fisica sin limitacion, asi como practicar deportes de competicion
sin limitacion. Si por el contrario pasado ese tiempo existen eviden-
cias de hipertension pulmonar, arritmias sintomaticas o disfuncién
miocardica, se aconsejara realizar una prueba de esfuerzo antes de
realizar cualquier actividad fisica o practicar deportes de competi-
cién. Por otra parte, si tras la intervencion persiste un defecto septal
interventricular residual pequefio, no existiran limitaciones para el
ejercicio fisico o el deporte de competicién. Si el defecto es modera-
do o grande, las indicaciones seran las mismas que para los defectos
no operados. Si persiste hipertensién pulmonar, las recomendacio-
nes seran las mismas que para la hipertensién pulmonar.

- 3.- En el caso de la hipertension pulmonar, Cuando la hipertension
sea leve se podran realizar todo tipo de actividades deportivas, pero
cuando esta sea moderada o severa, estara contraindicado todo tipo
de ejercicio, ya que existe riesgo de que el paciente pueda morir subi-
tamente durante el mismo.

- 4- Para los nifos que sufren estenosis pulmonar o estenosis aorti-
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ca, se contraindica el ejercicio fisico intenso y/o el deporte de com-
peticion si las lesiones son de grado moderado o severo. Cuando son
leves, en principio no existen restricciones para el ejercicio.

- 5.- Los nifios con coartacion de aorta, cuando esta es leve, pueden

practicar todo tipo de actividades fisicas o deportivas. Cuando sea
moderada, solo se podran realizar actividades deportivas de tipo lige-
ro. En las formas severas el deporte estara contraindicado. En los
casos postcirugia, la actividad deportiva dependera igualmente de la
presencia de gradiente residual, para cuya evaluacién se requerird de
la realizaciéon de pruebas cardiologicas. Si persiste un minimo o nin-
gun gradiente se podran realizar todo tipo de actividades deportivas,
recomendandose su inicio no antes de que transcurran 6 meses
desde la cirugia. Se evitaran durante el primer afio postcirugia aque-
llos deportes que exijan un esfuerzo intenso. Tras el primer afno
podra practicarse cualquier deporte, excepto la halterofilia. Si persis-
te como lesion residual una zona aneurismatica en el lugar de la
correccién, o dilatacion adrtica, se restringira el ejercicio a aquellos
deportes ligeros.

- 6.- Los nifos con cardiopatias cianégenas no pueden realizar ejerci-

cios que impliquen grandes esfuerzos, salvo los que fueron operados
y se consiguio una correccion total del defecto, que si pueden reali-
zar todo tipo de actividades. En los casos paliados, en los que se pro-
cura un aumento del flujo pulmonar, no es raro que persista cierto
grado de desaturacién arterial, por lo que solo podran realizarse ejer-
cicios muy suaves, siempre y cuando el paciente esté asintomatico y
la hipoxemia sea solo ligera. En los casos de duda, sobre todo cuan-
do se trata de actividades deportivas (siempre ligeras), estara indica-
da una prueba de esfuerzo.

7.- En el caso concreto de los nifos con correccion total de
Tetralogia de Fallot pueden, en principio realizar todo tipo de acti-
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vidades deportivas, salvo cuando exista insuficiencia pulmonar resi-
dual moderada o severa, o arritmias residuales, en cuyo caso solo
podran practicarse ejercicios con grados muy suaves. Previo a ello,
sera necesario evaluar al paciente con electrocardiograma, ecocardio-
grama, Holter y prueba de esfuerzo, ya que se han descrito casos de
muerte subita en este grupo de pacientes.

- 8.- En los casos de transposicion de las grandes arterias corregi-
dos, cuando la correccion es del tipo fisiolégico con las técnicas de
Mustard o Senning, debido a que el ventriculo sistémico es en estos
casos el derecho, y se desconocen las consecuencias del ejercicio
intenso sobre el mismo, solo estaran indicados el ejercicio fisico y los
deportes de baja intensidad. En estos pacientes las arritmias tardias
son también posibles, asi como otras posibles complicaciones veno-
sas a la entrada del corazén, ademas de posibles alteraciones en el
funcionamiento del ventriculo derecho (sistémico), por lo que toda
evaluacion pre-ejercicio fisico conllevara ademas la realizacion de un
ecocardiograma, Holter de 24 horas y prueba de esfuerzo. Por otra
parte, cuando se trata de los casos de transposicidon corregidos ana-
tomicamente (switch), generalmente durante el periodo neonatal o en
los primeros meses de vida, y dado que con ello se recupera una ana-
tomia normal, pueden realizarse, en principio, todo tipo de deportes
siempre y cuando se demuestre que se ha normalizado la situacién
hemodindmica y que no existen lesiones residuales en el lugar de las
anastomosis.

- 9.- Tras la correccion tipo Fontan para corazon univentricular o
cardiopatias complejas, es frecuente que persista cierto grado de
intolerancia al ejercicio, asi como la aparicién de arritmias precoces o
tardias. Solo los casos con funcion ventricular normal, ausencia de
hipoxemia, ausencia de arritmias y buena tolerancia al ejercicio
demostrada mediante una prueba de esfuerzo, podran realizar ejerci-
cios ligeros, no aconsejandose los demas.
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- 10.- A la hora de considerar el deporte en los nifios con miocardiopa-

tia hipertroéfica es preciso tener en cuenta que se trata de la lesion
con mas riesgo de que exista muerte subita. Es una dolencia que
suele pasar desapercibida hasta que se realiza el diagndstico (que en
ocasiones es un hallazgo ocasional en una exploracién cardiologica
de rutina) o se descubre tras un episodio de muerte subita en un
deportista joven. Al ser imposible determinar qué tipo de pacientes
con este diagnéstico estan en riesgo de muerte sUbita, se aconseja
ser muy cautos con las recomendaciones que se hagan: hay que pro-
curar ser conservadores con la cantidad de ejercicio que se puede
afrontar y contraindicar los deportes de competicidon, sobre todo si
implican un esfuerzo muy intenso.

- 11.- El prolapso de la valvula mitral, un hallazgo frecuente sobre

todo en adolescentes de constitucion delgada, no presenta ninguna
contraindicacién para hacer ejercicio o deporte de competicion.
Solo se aconseja que se practique con moderacion cuando el pro-
lapso sea sintomatico o se acompafe de insuficiencia mitral mode-
rada o severa.

- 12.- Para la hipertension arterial, que es bastante rara en los mas

pequefos, no esta contraindicada la actividad fisica; mas bien resul-
ta beneficiosa. Solo hay una excepcién y son los casos de hiperten-
sion severa en los que no se deben elegir determinadas modalidades
deportivas como los deportes estaticos (p.ej. pesas), que suelen pro-
ducir incrementos bruscos de la tension arterial.

- 13.- La enfermedad de Kawasaki es la causa mas frecuente de alte-

raciones coronarias en el nifio y, para ella, se contraindica el ejercicio
intenso por el riesgo de muerte subita.

- 14.- Los niinos con un episodio de miocarditis deberan hacer repo-
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so por lo menos durante seis meses antes de realizar cualquier acti-
vidad fisica o deportiva. Previamente a ello sera necesario evaluarlos
cardiolégicamente. Durante el episodio agudo esta prohibida cual-
quier actividad fisica.

- 15.- Cuando se trate de un episodio de pericarditis deberan guardar
reposo mientras dure el mismo. Las actividades fisicas y deportivas
solo podran reanudarse tras la desaparicién de la sintomatologia, y la
normalizacion de las pruebas cardiolégicas, en general no antes de
los 3 meses..

- 16.- Finalmente, la presencia de trastornos del ritmo cardiaco no
supone la imposibilidad de hacer ejercicio, a menos que las arritmias
sean sintomaticas. En general, si la frecuencia cardiaca en reposo y
durante el ejercicio es adecuada, podra llevarse a cabo el ejercicio
porque no se compromete de antemano el gasto cardiaco. Cuando se
trate de taquicardias supraventriculares en las que los episodios sean
escasos y no guarden relacién con el ejercicio, se permitira la activi-
dad fisica poco intensa e intensa salvo en aquellos deportes de ries-
go. En el caso particular del sindrome de WPW, en los pacientes asin-
tomaticos, la actividad fisica estara permitida si desaparece la preex-
citacion en la prueba de esfuerzo y no se detectan arritmias durante
la practica deportiva; el deporte de competicion solo estara permiti-
do tras estudio electrofisiolégico y ablacién con radiofrecuencia.
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1. Preguntas Generales

C uando un cardiélogo pediatrico comunica a los padres la existencia de
una cardiopatia, éstos plantean generalmente una serie de preguntas:

(POR QUE?

Poco se sabe del origen de las cardiopatias, solo que son un trastorno, en
general, del normal desarrollo embriol6gico del corazén, sin saber las cau-
sas que lo ocasionan. Puntualmente en algunos casos la asociacion a alte-
raciones genéticas, al mismo tiempo que la consanguinidad, pueden coe-
xistir con cardiopatias. También se ha hablado de efectos teratégenos,
que pueden influir, como el tabaco, téxicos, radiaciones, pero no se ha
demostrado la relacion directa con estos factores. Nada se puede hacer
para prevenir estas malformaciones, mas que los cuidados generales en
cualquier embarazo.

(SE HA DADO ANTES EL CASO DE MI H1JO?

La incidencia de cardiopatias es de un 8 por mil de todos los embarazos,
y ho se ha demostrado la relacién con factores desencadenantes. De estos
pacientes casi un 50% van a necesitar una actuacion quirurgica durante el
primer afio de vida. Frecuentemente hay que recurrir a tratamiento médi-
co administrando medicamentos que mejoren el rendimiento del trabajo
del corazén, por ejemplo diuréticos, es decir, medicamentos para eliminar
liquidos, también podemos administrar digoxina que ayuda a una mejor
contractilidad.

(SE PUDO DIAGNOSTICAR ANTES?.

A través de un estudio intradtero, antes de nacer, puede diagnosticarse,
por profesionales especializados, aunque esto en nada cambia, la mayor
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parte de las veces las cosas, salvo en malformaciones muy complejas,
donde existe la alternativa de la interrupcion del embarazo, antes de la
veinticuatro semana, dado que la actuacion terapéutica intradtero ain no
estd muy desarrollada y en la mayoria de los casos no es necesaria.
También sirve para que si se diagnostica una cardiopatia compleja intrau-
tero, la madre pueda dar a luz en un hospital con Unidad médico-quirur-
gica de cardiologia pediatrica donde se pueda atender al nifno inmediata-
mente al nacimiento.

(QUE FUTURO TIENE NUESTRO HIJO?

Hoy existen muchas alternativas: Existe un grupo de cardiopatias muy fre-
cuentes, como son las pequefias comunicaciones entre las cavidades ven-
triculares del corazén, que pueden evolucionar espontaneamente al cierre,
es decir, a la desaparicion.

En otros casos, existen comunicaciones, significativas, entre los dos
lados del corazon, el derecho y el izquierdo, que pueden cerrarse a través
de un catéter con la implantacion de un dispositivo, como las comunica-
ciones entre las auriculas, en muchas ocasiones, entre ventriculos, en
algunas ocasiones, y entre las arterias que salen del corazén (el ductus),
evitandose con esto el tener que recurrir al quiréfano.

En otras ocasiones se debe recurrir a la cirugia, con unos resultados hoy
dia excelente aunque existe un pequefio riesgo de mortalidad y morbili-
dad

En cualquiera de estas situaciones, el futuro puede ser desde una vida
totalmente normal, permitiendo incluso la realizacion de todo tipo de
deporte, incluido los de tipo competitivo, hasta cardiopatias mas comple-
jas que pueden tener una cierta limitacion a esfuerzos violentos o muy
intensos, pero que pueden, por lo demas, realizar una vida normal.
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2. Preguntas concretas y respuestas
especificas de los padres con ninos
portadores de cardiopatias

parte de la informacion que le aportamos en este apartado, pueden
encontrar mas informacién sobre estos temas en el capitulo
“Tratamiento quirlrgico”.

A) SITUACIONES DE SHUNT IZQUIERDA-DERECHA MAS FRECUENTES
CIA,DUCTUS,CIV.....

Son cardiopatias con paso de sangre del lado izquierdo al lado derecho del
corazoén, (a nivel de grandes arterias-Ductus-, a nivel ventricular-CIV-, y a
nivel auricular-CIA-). En muchos casos se pueden cerrar estas comunica-
ciones introduciendo un catéter, como ya hemos dicho mas arriba, por via
femoral, a nivel de la ingle, e implantando un dispositivo que ocluye la
comunicacién, en casi todos los casos de Ductus, en muchas ClAs y en
algunas ClVs. Cuando esto no es posible se recurre a la cirugia con extra-
corporea, con resultados excelentes y practicamente sin secuelas

B) SITUACIONES CON PASO DE SANGRE DEL
LADO DERECHO AL IZQUIERDO DEL CORAZON (T. DE FALLOT).

La solucién es siempre quirlrgica, con buenos resultados y riesgo bajo, y
algunas secuelas, como posibilidad de alguna arritmia, e insuficiencia de
la valvula pulmonar, que puede requerir con los aflos una implantacién, en
algunos casos, de una proétesis, pero en cualquier caso con buenos resul-
tados y buena calidad de vida.

Situaciones mas complejas, como falta de desarrollo del lado derecho
del corazén (atresia pulmonar o hipoplasia de ventriculo derecho o tricus-
pide) pueden requerir cirugias no del todo correctoras, impidiendo que el
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corazoén pueda ser considerado normal, se realizan cirugias que permiten
la supervivencia con limitaciones para esfuerzos violentos o competitivos,
pudiendo desarrollar, por otro lado, una calidad de vida aceptable.

Lo mismo sucede en cardiopatias donde solo existe un ventriculo (Tipo
ventriculo Unico) o algunas otras complejas.

C) TRANSPOSICION DE GRANDES ARTERIAS

En esta cardiopatia, la sangre que retorna del organismo a las cavidades
derechas del corazén, vuelve de nuevo al organismo sin oxigenar, pues
del ventriculo derecho no sale la arteria pulmonar, para llevar la sangre al
pulmén, sino la arteria aorta,con lo cual la sangre con poco oxigeno vuel-
ve de nuevo al corazon, y la sangre que vuelve del pulmoén llega al ventri-
culo izquierdo de donde sale la arteria pulmonar, motivo por el que, la
sangre oxigenada no pasa al organismo y de esta forma el recién nacido
manifiesta una acentuada cianosis, (color azul). Inicialmente hemos de
realizarle en muchos casos una comunicacién artificial a través de un caté-
ter, a nivel auricular, para que se mezcle la sangre y algo de sangre oxi-
genada pase al organismo (Rashkind). Posteriormente existe una cirugia
que consiste el colocar cada arteria en su sitio (Jatenne, Swith...) y que per-
mitird una muy buena calidad de vida en un futuro y con excelentes resul-
tados.

D) CARDIOPATIAS DE LAS ANTIGUAMENTE LLAMADAS INVIABLES.

La fundamental cardiopatia considerada como inviable, o dificilmente via-
ble, es la falta de desarrollo del lado izquierdo del corazoén: de la auricula
izquierda, la valvula mitral, el ventriculo izquierdo y la aorta. Esta cardio-
patia requiere una cirugia en el periodo del recién nacido, derivando toda
la sangre al lado derecho del corazén y conectando la arteria pulmonar a
la parte mas distal de la Aorta (Técnica de Norwood), para, posteriormen-
te, realizar otra cirugia, derivando la sangre que llega al corazén directa-
mente a los pulmones (Fontan). En ocasiones hay que recurrir al trasplan-
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te cardiaco, posibilidad hoy en varios hospitales en nuestro pais con bue-
nos resultados.

E) ARRITMIA

Mi hijo tiene una arritmia, ;qué es?, ;qué tratamiento tiene?

Una arritmia es una pérdida del ritmo normal del corazén, las hay de
muchos tipos desde fisioldgicas, como las influidas por la respiracién,
hasta mas complejas. Muchas de ellas pueden ser tratadas con medica-
mentos y con esto regular el ritmo del corazén. En algunas ocasiones hay
que estudiar la actividad eléctrica del corazén, se llama estudio electrofi-
sioldgico, y se realiza introduciendo unos cables a través de la vena femo-
ral, en la zona de la ingle, y hacer un estudio de por donde se distribuyen
los “cables” que llevan la corriente, que permite que el corazén se contrai-
ga, detectando las vias anormales que pueden producir una arritmia, una
vez detectadas se pueden eliminar, “como quemarlas”, con radiofrecuen-
cia, consiguiendo con esto,en un 90% de los casos, que la arritmia no vuel-
va a repetirse, esto puede ser una solucién con bajo riesgo.

3. PREGUNTAS ANTE UNA SITUACION DE HIPOXEMIA(CIANOSIS)

iPuede la falta de oxigeno afectar al cerebro?.

De ser severa y mantenida, es posible que tenga cierta repercusion neuro-
l6gica, pero una pronta atencién en el periodo neonatal, de ahi la impor-
tancia del diagnostico prenatal, puede prevenir estas secuelas.

Para prevenir esta hipoxemia en el periodo de recién nacido, en cual-
quier caso por problemas de oxigenacién, porque la sangre no pasa sufi-
ciente a través del pulmon, caso de la atresia pulmonar (valvula pulmonar
cerrada) o tricuspide (de la valvula derecha dentro del corazén) o porque
la sangre oxigenada retorna de nuevo al pulmén (caso de la transposiciéon
de grandes arterias), se administra un medicamento, las prostaglandinas,
que mantienen un conducto abierto entre las dos arterias que salen del
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corazoén, el ductus, permitiendo el paso de sangre desde la arteria aorta
hacia los pulmones, o favoreciendo el intercambio de sangre a nivel de las
grandes arterias del corazon, mejorando la oxigenacion. El posible dafo
neurologico dependera en gran medida de una actuacion precoz.

4) ;ES INDISPENSABLE LA CIRUGIA?

Cuando se recurre a una correccion ya sea total o paliativa es porque
resulta inevitable. En muchas cardiopatias pasa mas sangre al pulmén
(sobrecarga de volumen) y a mas presion (sobrecarga de presién), por lo
que las arterias del pulmén, que son elasticas, se dilatan, pudiendo llegar
a romperse y llegar a producir un cuadro Ilamado “Hipertension pulmo-
nar’, que haria, con el tiempo, inoperable la cardiopatia. Por todo ello,
cuando se indica la cirugia, es en razén a la mejoria de la calidad de vida,
0 a evitar situaciones en las que seria inoperable, ensombreciendo el futu-
ro del paciente.

En otras ocasiones se trataria de garantizar la oxigenacion del nifio, por
lo que se requiere una actuacion en los primeros dias de vida, realizando
una intervencion llamada paliativa (una fistula) implantando un puente,
con un conducto, entre la arteria aorta y la pulmonar (caso de la atresia de
la arteria pulmonar y/o tricispide) o realizando una correccién precoz
como en el caso de la transposicidn de las grandes arterias.

5) ;PODRA HACER DEPORTE UNA VEZ OPERADO?.

En muchas ocasiones si, incluso de tipo competitivo, como es el caso de
las cardiopatias tipo comunicaciones interauriculares, ductus arteriosos
persistentes, coartacién de aorta...donde la correccion de la cardiopatia
no deja secuela alguna.

En otras ocasiones, deberd limitarse a deportes de tipo recreativo, son
cardiopatias que o bien dejan secuelas,como insuficiencia de alguna val-
vula, o bloqueos en el sistema de conduccién, o en aquellas cardiopatias
donde no se puede realizar una operacion correctora total, donde el cora-
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z6n no puede tener una anatomia normal, realizandose una operacion lla-
mada “paliativa”’, como sucede en el Ventriculo Unico, en el corazén
izquierdo hipoplasico..., donde se realiza una correccion parcial del cora-
zon, separando las dos circulaciones pero sin llegar a tener dos ventricu-
los, en estos casos podran realizar una vida normal, ir al colegio, jugar,
realizar deporte con limitaciones (del Ilamado tipo recreativo) y llegar a
realizar trabajos donde no se exija un esfuerzo fisico violento.
Pueden encontrar mas informacion en el apartado “Ejercicio fisico”.

6) ;,CUAL ES LA MEJOR EDAD PARA OPERAR?

Como hemos dicho, en muchas ocasiones es necesario operar en el peri-
odo neonatal, de recién nacido, en otras ocasiones se puede esperar, fun-
damentalmente si no existe mucha repercusion sobre el paciente. Si exis-
te una severa hipoxemia la cirugia debe ser muy precoz, en los primeros
dias o meses de vida, de no ser asi, se puede instaurar un tratamiento
médico y esperar. En cualquier caso la tendencia actual es la de intervenir
precozmente las cardiopatias en razon a evitar lesiones posteriores sobre
el pulmén y el corazén y mejorar los resultados a largo plazo. En cualquier
caso sera el equipo de cardiologia pediatrica y cirugia los que conjunta-
mente valorardn cada caso particular y el momento éptimo de la opera-
cion.

7) ¢QUE TRATAMIENTO DEBE LLEVAR MI HIJO?

Este dependera del tipo de cardiopatia:

Si es un problema donde existe un paso importante de sangre del lado
derecho al lado izquierdo del corazon, existe una sobrecarga de trabajo y
habra que administrarle medicamentos que aumenten o refuercen la capa-
cidad contractil del corazon, por lo que se le suministraran ténicos cardia-
cos, es decir digoxina, comercialmente denominado Lanacordin
Pediatrico. Al mismo tiempo hay tendencia a retener liquidos por lo que
se administrardn medicamentos encaminados a disminuir éstos en san-
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gre, son los Illamados diuréticos, (Furosemida, comercialmente llamado
Seguril y Espironolactona, llamado Aldactone).

Si por el contrario, es una cardiopatia que cursa con falta de oxigeno,
hipoxemia, esto provoca el que la médula ésea, donde se producen los
hematies, se estimule y produzca exceso de células en la sangre, por lo
que la sangre es “mas espesa”, por lo que existe tendencia a que se pro-
duzcan coagulos (trombos) en la sangre, pudiendo obstruirse las fistulas
o producirse embolias, por lo que se prescribira Acido Acetilsalicilico
(aspirina o equivalente) evitando que las células de la sangre(plaquetas) se
agreguen y formen los trombos. En otras ocasiones puede llegar a ser
necesario el uso de anticoagulantes (en presencia de protesis).

En otros casos, si el paciente presenta una alteraciéon del ritmo cardia-
co, se prescribirdn antiarritmicos; que son medicamentos que tratan de
impedir que el corazon pierda su ritmo normal (flecainida; betabloquean-
tes...) evitando con esto que surjan ritmos anormales.

En los apartados “Tratamiento farmacolégico” y “Medicacién” se comen-
tan mas ampliamente estos farmacos y tratamientos.

8) ;PUEDE MORIRSE SUBITAMENTE MI HIJO?
Aunque parezca paradoéjico, tratandose de enfermedades del corazon,
habitualmente y de forma general la respuesta es no.

En algunas ocasiones la muerte subita puede existir, en determinadas
arritmias, y en algunas cardiopatias corregidas como la tetralogia de
Fallot y en algunas no corregidas o sin posible correccion como la miocar-
diopatia hipertrofica, no obstante esta circunstancia es mas bien excepcio-
nal por lo que ésta y otras preguntas deben ser realizadas personalmente
a su cardiélogo, el cual, de acuerdo a las circunstancias de cada paciente
le dara la respuesta concreta.
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Anotaciones
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