


El segundo ruido cardiaco generalmente
es Minico v <e escucha reforzado.

{Qué particularidades revelan
Ins estndios de oahinete?

Las caracteristicas
radioldgicas son corazoén de tamafio normal
pero con el apex levantando sobre el dia-
fragma, lo que le da forma de “bota sueca”.

El flujo pulmonar esta disminuido; apro-
ximadamente 20 por ciento de los pacien-
tes tienen el arco adrtico dirigido a la de-
recha.

El electrocardiograma se caracteriza por
desviacion del eje eléctrico a la derecha,
hipertrofia ventricular derecha, y transicién
brusca en la morfologia del QRS de V1 a
V2; raramente existen signos de crecimiento
auricular derecho.

Los datos de cateterismo cardiaco mas
importante son desaturacion de 02 a nivel
arterial, presion de ventriculo derecho igual
al izquierdo, y gradiente de presién trans-
valvular pulmonar.

El paso de un catéter del ventriculo dere-
cho a la aorta, a través del defecto septal
suele deberse a la dextroposiciéon de la
aorta. )

(Esta indicado e! tratamien-
10 quITurgico en estos pacientes?

Pacientes de me-
nos de dos afios de edad con cianosis in-
tensa, crisis de hipoxia, y hematocrito mayor
de 55 por ciento se someten a tratamiento
quirdrgico paliativo. La operacién indica-
derecha o izquierda a la respectiva rama de
da es la anastomosis de la arteria subclavia
la arteria pulmonar.

Después de los cuatro afios de edad, se
hace cirugia correctiva, la que consiste en
cierre de la comunicacién interventricular,
y apertura de la zona de estrechez a la via
de salida del ventriculo derecho.
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(Esla
atresta  pulmonar
un defecto fre-
cuente?

completo es atre-
sia pulmonar con
septum ventricular
intacto. El uno
por ciento de las
cardiopatias congé-
nitas  correspon-
den a esa entidad.
(En que consiste este tipo de
caraiopatia’

El mecanismo cau-
sante de esta maltormacién es desconocido;
se ha postulado que una endocarditis in
utero es la responsable de la misma. Las
valvas de la arteria pulmonar estin sella-
das, y el tronco de la arteria pulmonar ha-
bitualmente estd bien desarrollado; el ta-
mafio del ventriculo derecho es variable, pu-
diendo ser diminuto, pequefio 0 normal. En
nuestra experiencia, en el 95 por ciento de
los casos la cavidad ventricular se conside-
ré diminuta.

Por lo que respecta al tamafo de la vil-
vula tricispide, éste es proporcional al ta-
mafio del ventriculo derecho; sin embargo,
sus valvas a menudo estdn gruesas y cor-
tas y, a veces, hipoplésicas, condicionando
insuficiencia tricuspidea.

Tomando en consideracion que en esta
cardiopatia existe obstruccién total al pa-
so de sangre de ventriculo derecho a tronco
de la arteria pulmonar, la sobrevida en es-
tos pacientes solo es posible si existen dos
condiciones asociadas: 1) foramen oval
permeable o una comunicacién interauricu-
lar, y 2) persistencia de conducto arterioso.
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recha, se observa el paso directo a la au-
ricula izquierda y al ventriculo correspon-
diente; por comunicacién interventricular
se opacifica la arteria pulmonar.

Evidentemente, en ese defecto,
el tratamiento también es quirirgico. ;Qué
tino de oneracidn se nractica?

El tratamiento
de la atresia tricuspidea es quirdrgico; antes
de los 4 anos de edad es recomendable una
fistula sistémicopulmonar, la cnal se hace
cuando existe hipoxemia severa.

Después de esta edad, debe considerar-
se la operacién de Fontan, que consiste en
conectar la AD al TAP con un tubo de
plastico especial.

Las indicaciones para esta operacion son:
1) Paciente mayor de 4 afos con sintomas
y disminucién del flujo pulmonar; 2) Re-
sistencias vasculares normales y presién me-
dia de la arteria pulmonar menor de 20
mm de Hg; 3) Adecuado tamano de ambas
ramas de la arteria pulmonar y del tronco;
4) Buen tamafio y funcionamiento del ven-
triculo izquierdo; y 5) Presion diastdlica
final del ventriculo izquierdo de menos de
10 mm de Hg.

Ya
vimos que existen
cardiopatias congé-
nitas con corto cir-
cuito mixto. Una
de ellas es la tras-
posicion de los
grandes vasos. Dr.
Quintero, ;quiere
usted explicar en
qué consiste esta
agenesia?

En
la trasposicién de
grandes arterias, la
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aorta nace anormalmente del ventriculo de-
recho y recibe sangre venosa, y la arteria
pulmonar del ventriculo izquierdo y recibe
sangre arterial. Para que un paciente sobre-
viva, se requiere que los dos circuitos se
mezclen; por consiguiente, deben existir un
foramen oval permeable, comunicacién in-
terauricular, comunicacién interventricular
y, a nivel de grandes vasos, persistencia
del conducto arterioso.

En ocasiones, existen una o dos de estas
eventualidades y, en muy raros casos, las
tres juntas. De la magnitud de esta mezcla
sanguinea, dependerd el comportamiento de
la malformacion, y asi su manejo quirtrgico.

Desde la época en que se introdujo un
método terapéutico que se conoce con el
nombre de balonatrioseptostomia, ha cam-
biado el pronostico de estos pacientes en
quienes la mortalidad era cercana al 90
nor ciento.

,Cémo se manifiesta ese pa-
decimiento?

La presentacién clinica habi-
tual es la de un recién nacido cianético con
insuficiencia cardiorrespiratoria y acidosis
metabolica.

La cianosis puede aparecer desde las pri-
meras horas del nacimiento o dias después,
y serd maéas severa cuando las mezclas de
sangre sean mdas inadecuadas.

En resumen en un paciente con ciano-
sis, insuficiencia cardiaca, cardiomegalia
con flujo pulmonar aumentada y morfolo-
gia ovoide con pediculo estrecho en la ra-
diografia, existe una fuerte sospecha diag-
nostica de esta malformacion.

:Como se establece el diagnds-
tico definitiva?

Ante el cuadro clinico que
acabo de mencionar,, cabe realizar una cui-
dadosa exploracion fisica que revela datos
como son hiperactividad parasternal izquier-
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rirgico, y desde 15 hasta 78 por ciento
con cirugia.

" en qué consiste?

Embrioldgicamente, es una
talla en el desarrollo de las venas pulmo-
nares que, como consecuencia, condiciona
persistencia de algunas anastomosis entre
el plexo venoso pulmonar embrionario y las
venas sistémicas.

Fisiopatoldgicamente es una cardiopatia
que produce “shunt” bidireccional, ya que
la sangre proveniente de los pulmones por
las venas pulmonares desembocan en sitios
andmalos, estableciéndose un “shunt” de iz-
quierda a derecha. Para que la sangre pueda
llegar al corazén izquierdo, se requiere que
exista un foramen oval permeable o una
comunicacidén interauricular que permita el
establecimiento de la circulacién sistémica.

Se clasifican en cuatro tipos anatdémicos:
1) Supracardiaco, cuando las venas pul-
monares desembocan a la vena cava supe-
rior derecha; 2) Intracardiaco, cuando las
venas pulmonares desembocan al seno co-
ronario o directamente en la auricula; 3)
Infracardiaco, cuando las venas pulmonares
desembocan en el sistema umbilicovitalino,
y 4) mixto, cuando el drenaje del pulmén
izquierdo y el del pulmén derecho desem-
bocan en forma diferente.

Desde el punto de vista hemodindmico,
debe hacerse la diferenciacién entre dre-
naje obstructivo y no obstructivo. Por de-
finicién, el drenaje infradiafragmadtico es
obstructivo, y se reconoce como una emer-
gencia quirdrgica.

(Cudl es el cuadro clinico de
esa agenesia’! y ;como se diagnostica?

El cuadro clinico varia en re-
lacion con el sitio del drenaje anémalo; los
supracardiaco, intracardiaco y mixto se re-
conocen porque los pacientes, generalmente
lactantes menores, presentan datos de in-
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suficiencia cardiaca o bronconeumonia, que
son las complicaciones mas frecuentes que
obligan a hospitalizacion.

A la exploracion fisica, se encuentra cia-
nosis ligera, hiperactividad cardiaca y retum-
bo en foco tricuspideo. En foco pulmonar,
se encuentra acentuacion del segundo ruido
que depende de las presiones en la arteria
pulmonar. No es raro que los pacientes ten-
gan insuficiencia cardiaca.

En la radiografia de térax se observa
cardiomegalia con flujo pulmonar aumen-
tado. La morfologia de la silueta cardiaca
depende del tipo anatémico; si es supra-
cardico, se observa una silueta en forma de
ocho, si es intracardiaco se observa la au-
ricula derecha crecida, ya que este com-
portamiento recibe todo el gasto pulmonar.

El electrocardiograma muestra el eje
eléctrico desviado a la derecha con creci-
miento de auricula y ventriculo derechos.

En el drenaje infradiafragmatico, el cua-
dro clinico es mads severo: el paciente
presenta insuficiencia cardiorrespiratoria se-
vera y fallece en forma temprana. A la
exploracién, se encuentra hiperactividad
parasternal izquierda y ausencia de soplos;
el segundo ruido pulmonar estd reforzado,
y hay hepatomegalia. La radiografia de
térax muestra al corazén de tamano normal
y signos de hipertensiéon venocapilar. EIl
electrocardiograma proporciona signos de
sobrecarga sistdlica de las cavidades de-
rechas.

El diagnoéstico correcto se obtiene con el
estudio de cateterismo cardiaco, mediante
el cual se determina el tipo anatémico y las
anomalias asociadas.

(Qué tipo de manejo requiere

oIc UCLCClU.’
El manejo va encaminado a
resolver la insuficiencia cardiaca, posterior-
mente se somete al paciente a cirugia co-
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rrectiva. Es una anomalia congénita tribu-
taria de cirugia correctiva cuyos resultados
estaran de acuerdo con el tipo de drenaje
v 1a exneriencia del grupo quirlrgico.
(Existen algunas medidas de
nrevencian de lac cardiopatias congénitas?
Es muy dificil estable-
cer este tipo de medidas debido a que en
mas del 90 por ciento de ellas se desconoce
la etiologia
Sabemos que las causas son multifac-
toriales; ambientales, maternas, genéticas,
por drogas y virales; que actian solas o aso-
ciadas en un huésped susceptible.

Quizas en donde las medidas preventivas
pueden ser mas factibles es en los casos de
sindromes genético conocidos que habitual-
mente se asocian a cardiopatia como Sindro-
me de Marfan, Sindrome de Holt-Oram,
Sindrome de Ellis-Van Crevela; etc. Si el
gene O cromosoma tiene caracter heredita-
rio, es recomendable el consejo genético,
advirtiendo a los futuros padres el riesgo
probable.

En la actualidad, ante la sospecha de un
trastorno de esta naturaleza, éste puede
identificarse por estudios del liquido
amnidtico en la primera fase del embarazo,
en cuyo caso la prevencidn seré la interrup-
cion del mismo.

Otro riesgo que debe tenerse en mente,
y que es anticipado por los mismos padres
de un nifio cardibpata, ~s si el siguiente hijo
también puede tener cardiopatia. Es sabido
que malformaciones congénitas frecuentes,
como la comunicacion interventricular, aca-
rrean un riesgo de aproximadamente 3 por
ciento para futuros hijos cuando ya hay uno
con cardionatia congénita,

¢Qué papel corresponde al
médico general en el diagnodstico y manejo
de ectne naderimientog?

Tanto el medico gene-
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Cardiopatias congénitas (concluye)

ral como el pediatra pueden reconocer la
presencia de una afeccién cardiaca congé-
nita por la presencia de soplo, cianosis, in-
suficiencia cardiaca o arritmia. La conducta
a seguir es referir el paciente al especialista,
tenga o no sintomas. La actitud de obser-
vacion, sin haber verificado el diagndstico,
conduce a errores lamentables.

Hay que anfatizar que, en el nifio cardid-
pata ciandtico, el diagnostico debe precisarse
con cardcter de urgente por medio de cate-
terismn cardiaco y angiocardiografia.

(Qué tipo de medidas de reha-
bilitacion son aplicables a esos nifios? y ;en
anéd mamenta dehen jniciarse?

La rehabilitacién del
nino cardiopata congénito se inicia cuando
es factible la solucién o la poliacion quirir-
gica.

Las medidas postoperatorias y la vigilan-
cia a largo plazo dependen del tipo vy
magnitud de la malformacion.

Hay malformaciones que, corregidas sa-
tisfactoriamente, indican el alta definitiva,
como es el caso del conducto arterioso y la
comunicacién interventricular; pero la ma-
yoria de los casos requieren vigilancia a
larone nlazng,

(Cudl es ¢l panorama actual y
la esperanza de vida para aquéllos que
nacen afectados por esos defectos con-
oAnitne?

Los logros obtenidos
en técnicas anestésicas y quirdrgicas, asi
como la organizacion y el manejo de las
salas de cuidados intensivos postoperatorios,
particularmente en el recién nacido y en el
lactante, han contribuido enormemente al
progreso en el tratamiento de las cardio-
patias congénitas. Puede afirmarse que las
que no son susceptibles al tratamiento qui-
rirgico son las menos, o sean las malforma-
ciones muy complejas y sumamente raras. [
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