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FRECUENCIA DE CARDIOPATIAS CONGENITAS EN ADMISION CONTINUA
PEDIATRICA DEL CENTRO MEDICO NACIONAL 20 DE NOVIEMBRE" LS.S.S.TE,
Gonzdlez Guel Jestis, Morayta Ramirez, Alfredo, Gutiérrez Hevndndes Sonia. Servicio de
Pediatrizr, Centro Médico Nacional “20 de Noviembie™, LS.S S.T.E.

Para conocer la frecuencia y causas de internamiento de cardiopatias congénitas en los niios
atendidos en el servicio de Admision Contfnua Pedidtrica del Centro Médico Nacianal *20 de
Novigmbre” 1.S8.8.8.TE, se reatizé un estudio mixto (retrospectivo-prosectivo) durante los
meses de febrero a agosto de 1995, Se incluyeran todos los pacientes que ingresaron al
servicio can diagndstico de cardiopatfa congénita confirmada. Durante el perfodo de estudio
ingresaron 893 pucientes, de los cuales 53 (5.9%) tenfan diagndstico de cariopatfa congénita,
excluyendose 20 por no contar can diagnéstico definitivo a estudios de gabinete; obtenienduse
una muestra de 33 nifos. Las cardiopatfas mds frecuentes fueron Comunicacidin
interventricular (39.3%), persistencia de) conducto arterioso (21.2%), estenosis putmonar
(12.0%) y tetralogfa de Fallat (12.1%). il grupo de edad mds afectado fué el de 1 a4 afios y
predoming ¢l sexo femenino (1.7 ¢ 1). Las principales causas de ingreso fueron insuficiencia
cardiaca (11 casos), bronconetmonta (9) y poliglobulia. Encontramos un 12% ie genopatfas
asociadas, 1a mids frecuente fué la trisomfa 21 (9%). Se concluye que no existe diferencia en
cuanto a tipo de cardiopatfas entre lo encontrado en este estudio y lo reportado en la litetratura.
Las princiales complicaciones fueron las hemodindmicas e infecciones respiratarias; las cuales
incrementan fa morbi-mortalidad. Se propone un flgjograma de manejo.
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[NTRODUCCTON

CARDIOPATIAS CONGENILTAS.

Es importante conocer tanlo la incidencia como la trecuencia asi
camo los mecanismos de herencia de cardiopatias congénitas que -
asi lo tengan en nuestro medio.

El término de cardiopatia congénita denota algun transtorno es--
tructural o funcional del corazon que se presenta desde la étapa
embrionaria e incluso se le puede identificar en fechas posterio
res, (1) .
La incidencia de esta patologia es la cifra gue denota el numero
de lactantes que nacen con este problema con relacidon al numero
total de neonatos que nacen en tal periodo por lo comin un ano -
del calendario. Se reporta en esta patologia de 8 casos por cada
mil nacidos vivos.(2).

La prevalencia es la proporcion entre las personas que padecen -
una enfermedad particular en la poblacién en cualquier momento, -
e incluye a todos los sobrevivientes de dicha enfermedad sin im-
portar el momento en gue nacierdn. Se reporta una prevalencia de
dos a diez casos por mil nacidos vivos, (2)

Los célculos de la incidencia de las cardiopatias congénitas en
estudios previos resulto ser muy bajo, en nipos vivos fuerdn de
3 - 5 casos de pacientes por mil nacidos vivos. En estudios mas
posteriores la incidencia de cardiopatia congénita observadas en
neonatos vivos fueron de 4,05 al 10.2 % (1).

En términos generales las cardiopatias congénitas se asocian a -
una combinacion de factores géneticos y ambientales.(l).

El riesgo de que otro de la familia tengan una cardiopatia congé
nita es una proporcién por lo comin porcentual.

Si se analizan los miembros de la misma generacién ( bermanos )-
se utilizan el término de " riesgo de recurrencia ", en tanto si
se estudian generaciones consecutivas se utiliza el térming -
" riesgo de transmisidén " .También se emplea el término de " vies
go de recurrencia " para denotar la aparicidén de cardiopatia con
génita en algin miembro de cualquier generacion de la familia.
Para conocer con exactitud la incidencia de cardiopatia congénita
se necesitan hacer diagnésticos precisos de todos los nifos que
presentan el cuadro y algunos tactores hacen que la estimacidon -
de la incidencia sea menor de lo real; (1).

En primer lugar no hay un sistema médico eficiente que permita -
diagnoésticar estas lesiones.

En segundo lugar un porcentaje de los pacientes presentan cardio
patia minima por lo que no se puede incluir o agrupar en ninguna
clasificacidn establecida internacionalmente.

En tercer lugar no se diagnéstican cardiopatias congénitas en nji
fios que fallecen poco después de nacer, ya que se ha destacado -
que la frecuencia de las lesiones mayores inesperadas es grande
en las necropsias realizadas en lactantes en la primera semand
de haber nacido. (1) (4)..
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Alun en paises con sistemas médicos avanzados, solo 40 a 50 4 de
las cardiopatias congénitas se diagndstican en término de la pri
mera semand de nacimiento y el 50 a 60 % se le identifica para ~
el primer mes de vida extrauterina. Hay poca informacién sobre -
defectos cardiacos congénitos en productos de abortos, pero la
incidencia es alta, ilebido a que muchos de estos abortos, depen-
den de defectos cromosdmicos. Gerlis observd una incidencia de -
un 15.4% en un estudio realizado en productous abortados antes de
las 24 semanas de gestacidédn. (1) (3) (4).

La etioleogia multifactorial requiere una predisposidén genética,
probablemente poligénica, siendo imposible predecir de manera --
exacta los riesgos de recurrencia y transmision de cardiopatia -
en cualquier familia porque puede intervenir numerosas formas -
de herencia incluso para un tipo de cardiopatia. A pesar de los
avances de 1la genética en las patologias que tienen etiologia --
multifactorial y dada la compleja naturaleza de su herencia " el
riesgo de prediccién " se basa en la observacidén y andlisis de
poblaciones. Entre los factores relevantes se encuentran la edad,
género de pariente de riesgo, género de pariente afectado, grave
dad del defecto, nimero de parientes atectados, proximidad de la
relacidén con cl pariente de riesgo, la raza y el grupo etnico a
que pertenece. (1l).

La teoria de la herencia poligénica fué propuesta no solo para
explicar los menores riesgos de recurrencia y transmision de al-
gunas enfermedades, Nora observd que los riesgos de recurrencia
de cardiopatia en hermanos e hijos erd semejante y en limites de
3 al 5 % y advirtid que tales cifras eran compatibles con herencia
poligénica. Ademés destacd la importancia de la interaccidén de -
los miltiples genes y factores ambientales, es decir, el modelo
multigénico multifactorial, (1)

BURN precisd con claridad las caracteristicas bdasicas del modelo
poligénico. Los riesgos de recurrencia deben ser iguales en her-
manos € hijos y se aproxima a la raiz cuadrada de la incidencia
de la poblacién: dicho riesgo se disminuye en parientes distan-
tes, pero aumenta cuando muchos miembros de la familia son ataca
dos, o cuando la anomalia es mas grande ¢ grave, cuando la inci-
dencia es desigual por sexos, el riesgo es mayor en parientes --
del sexo afectado mé&s rara vez, (1).

RIESGO DE DEFECTOS CARDIACOS CONGENITOS AISLADOS

Lesidn 1 hermano 2 hermanos madre padre.
CIV 3% 10% 6-10% 28
PDA 3% 10% 4% 2.5%
TdeF 2.5% 8% 2.5 % 1.5%
ASD 2.5% 8% 4.5 1 1.9%
PS 2% 6% 6.5 % %
AS 2% 6% 18 3 3%
Colo 2% 6% 4% 2%



La incidencia de lesiones cspecificas reportadas en la literatura
son muy importantes, mads por su semojanzas que por sus diferen-
cias como se observa en el siguiente cuadro:

DISTRIBUCION PORCENTUAL DE CARDIOPATIAS CONGENITAS (1)

Lesion GOTHEMBURG TORONTO MINESOTA USA WASHINGTON
VSD 27.1 31 34.6 2.l 26,3
PDA 9.5 7.1 10.6 8.1 2.6
ASD 4.3 11.2 1.3 7.4 7.5
AVSD 3.0 0 4,5 3.6 8.6
PS 3.8 10.8 5 8.6 7
AS 5.4 8.1 6.1 3.8 3.3
CoAre 9.8 3.4 5.6 6.7 6.8
d- TGA 6.0 2.6 7.8 2.6 5,0
TdeF 4.1 8.0 5,0 3.8 9,2
©TA 1.4 0 8 1.7 1.9
LLH 0.8 0 4.5 3.1 5.7
HRH 2,4 1.1 3.4 2.4 3.2
SV 0 0 0 0.7 ¢
TAPVC 0.8 0 2.8 0 0
MISC 21,7 16.4 2.8 13.4 11,6
Total 369 461 179 420 1244
vsh befecto septal ventricular.

PDA Conducto arterioso persistente.

ASD Defecto auricular septal.

AVSD Defecto septal auriculoventricular

PS Estenosis pulmonar valvalar.

AS Estenosis aortice vaivu'a .

Co Are Coartacién adrtica
d- TGA Dextrotransposicién de grandes arterias,
TdeF Tetralogia de Fallot.

LLH Hipoplasia de mitad izquierda de corazon.
HRE Hipoplasia de mitad derecha de corazdn.
TA Tronco arterioso.

SV Ventriculo unico.

TAPVC  Conexidén venosa pulmonar anomala total.
MISc Miscelaneas .,



DISTRIBUCTION POR

INSTITUTO MEXICANO
PCA
CIV
CIA
TF
Coho
EP
EAQ
TGA
DATVP

INSTITUTO NACIONAL

PCA 25.3.
CLA 7.7
ClV 17.6
TF 6.6
EAQ 6.5
EP 6.4
COAO 5.4
AT 1.6
Ebst. 1.3
TGA 1.2

INSTITUTO NACIONAL
PCA 23,2 %
CIvV 18,7 %
CIA 9.16%
TF 6.69%
EP 6.66%
Coho 5.87%
TGA 3.89%
EAQ 3.23%
AT 3.03%
DATVP 2.24%

CENTUAL DE CARDIQPATIAS CONGENITAS EN MEXICO

DEL SEGURO SQCIAL.

DE CARDIOLOGIA.
%

o
n

DE PEDIATRIA,
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FACTORES ASOCITADOS A LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS,

Es importante considevar que la predisposicion genética en oca--
ciones predomina en forma Unica, pero en otras ocaciones los -
factores ambientales modulan la predisposicion genética. (L),

Los efectos génicos pueden actuar por medio de grandes anomallias
cromosdmicas, efectos monogénices clasicos mendelianos (dominan-
te o recesivo autosdmico o ligado al sexo): efectos poligénicos
por la adisidén de la accién de varios genes y modulacion por fac
tores ambientales. (1) (4). B
Se gabe que el § al 8 % de los pacientes con cardiopatia congéni
ta presentan un defecto cromosémico, los més frecuentes se aso -
cian a trisomia 21, trisomia 13 y 18, a 43X ( Sindrome de Turner)
Maullido de Gato (Cr 5 ) (4).

Por ejemplo los nifios con sindrome de Down tienen una mayor inci
dencia de cardiopatia congnénita, los hijos de madres afosas tie-
nen una mayor incidencia de trisomia 21 y estos tienen una pre
lencia de presentar malformaciones vasculares y cardiacas de 4.33
/ 10 000 para la poblacion blanca y de 3.7 para la pohlacidén no
blanca. (5) (1).

Esto explica el porque en cualquier serie de ninos con cardiopatia
congénita la incidencia de trisomia 21 va de 3.2 a 10.4 % (1) (4).
Los nifos con Sindrome de Down tienen una mayor incidencia de --~--
cardiopatia congnénita y entre las mas frecuentes se encuentran
los defectos septales auriculo ventricular ( almohadilla endocér-
dica ) y el tabique interventricular. Los riesgos de que hijos fu
turos presenten trisomia 21 son del 1% adicionado a cualguier ma-
yor riesgn de la edad de la madre al presentar la forma usual de
falta de disyuncidn propia de la trisomia 21. Si el padre tiene -
una translocacién el riesgo es mayor de 1 - 2 % en edad avanzada
en la mujer, si la mujer tiene una translocacién, el riesgo de -
recurrencia es del 10 %. Si uno y otro padre tiene translocacidn
21 / 21 todos los hijos tendran anomalia. (1) (3) (4).

Por ello el riesgo de que un progenitor con trisomia 21 procrea

a un hijo con trisomia 21 esta alteracién es bastante pequeria,
todos los varones son esteriles y las mujeres tienen disminucion
de la fertilidad. (4) (ll) .

Los nifios con trisomia 13 y 18 tienen cardiopatia congnénita se
manifiesta por defectos en tabigue interauricular e interventri
cular asi como persistencia del conducto arterioso. (4).




SINDROME'S DE ANORMALIDADES CROMOSOMICAS,
Defectos congénitos cardiacos,

Sindrome Cardiopatia Tipo de lesidn
Congénita.

Del Sp 3o - 50 VSD,ASD, PDA

Trisomia 13 80 50% VSD PDA ASD, BAV
40% VSD,DORC, TOF TGA
10% variado

Trisomia 18 100 100% Vvsh
25% TO¥, DORYV
Trisomia 21 40 60% AVC ASD,VSD

30% v8D AsD, PDA
10% TOF,

Turner 35 B80%¥BAV, COA ASV
20% VSD,ASD

Penta X 40 90% PDA,VSD,0Otros.

Triploidia 50 70% VYSD ASD,PDA
5% TA

ASD Defecto septal atrial,

ASV Estenosis valvular abrtica.

AVC Canal atrioventricular.

BAV Valvula adrtica bicuspidea.

BpY Yalvula pulmonar bicuspidea.

coa Coartacion.

PDA Persistencia del conducto arterioso.

psy Estenosis valvular pulmonar.

TA Tronco arterioso.

TGA Transposicion de grandes arterias.

TOF Tetralogia de Fallot

vsn Defecto septal ventricular.

1l



SINDROMES DE DEFECTOS GENETICOS

Defectos congénitos cardiacos,
g

Sindrome Cardiopatia Tipo de lesion,

1) Autosémico Dominante, -

Noonan 50 - 80 70% bisplasia.
10% MOnodisplasia PV
20% Cardiomiopatia.
Leopard 50 100% pVS
Holt Oram 70 50% ASD Secundum
Shprintzen 80 40% V&b
10% TOF
Townes 5 10% TOF
Apert 10 75% V8D
Alaguille 100 90% pPS
2) AUtosdmico recesivo.-
Ellis Van Creveld 50 80% Comun Atrio,ASD
Saldino Noonan 50 TGA, DOLV
TAR 30 T0F, ASD
Carpenter 40 Variable,
Baller Gerold 20 Vsh
Meckel Gruber 30 ASD, VSD

Rubeola 50% 45% PDA
1DM 5 -8 20% VsD
Maternal
Fenilcetonuria 20% 80% VSD, ASD, PDA COA
S. Alcohol fetal 35 25% VSsh
% TOF, DORV

S.F. Hldantoina 10% 80%VSD membranoso
S. Talidomida 15% 50%TA TOF

30% VSsD
Acido retinoico 25% 65% TGA TORF DORV VSD

SINDROMES TERATOGENOS
Defectos congénitos cardiacos.



Otro factor que sc atribuye a la presencia de cardiopatia congé
nita es la influencia de la altura sobre el nivel del wmar, y a
esto se atribuye la alta frecuencia de PCA ( persistencia del
conducto arterioso ) en la Ciudad de México, gue no es ajena a
la hipoxia de la elevada altura de 2240 mts. sobre el nivel del
mar, que tiene la ciudad.

Esto se apoya porque este fendmeno se presenta en ciudades de -
gran altura; Lima, Peru, Bolivia. Es probable que el bajo conte
nido de oxigeno (580 mm Hg.De presion atmosférica en la Ciudad
de Méxica contra 760 mm Hg al nivel del mar), impide el pronto
cierre del conducto por un mecanismo que influye sobre la pre -
sidn pulmonar. (6).



CUADRO CLINICO

Para la realizacidén del diagnéstico de cardiopatia congénita po-
demos encoptrar signos y sintomas, los cudles se presentan con -
mayor frecuencia. A continuacidon se analizardn las cardiopatias
mids frecuentes:

1.-

Sintomas

Puede estar ausente
Bronguitis frecuentes
HIpodesarrollo ponderal
Soplo de Gibson

Frémito

Insuficiencia cardiaca.

Persistencia del conducto arterioso

Signos.
Hipodesarrollo fisico
Cardiomegalia

Pulsos arteriasles periféricos aumenta
das

2.- Comunicacidén Interventricular,
Sintomas

Cuando es chica es
asintomética

Cuando es amplia ori
gina insuficiencia -
cardiaca

3.- Estenosis Pulmonar.
Sintomas

4.

Fatigabilidad, lipotimia
Sincope

Dolor precordial angino-
80,

Insuficiencia cardiaca

-~ Tetralogia de Fallot

Sintamas

Cianosis progresiva
Fatigabilidad facil con
esfuerzo

Crisis de hipoxia
Encuclillamiento
ttlpocratismos cianatico.

Signos,
- Cuando es chica no existen.

- Cuando es grande:
-Hipodesarrollo pondoestatural.
~Abombamiento precordial
- Retumbo en Apex.

S1ignos.

- Levantamiento sistélico paraesternal
derecho.

- Frémito sistélico en foco pulmonar.

~ Chasquido protosistolico.

- Desdoblamiento del 2do ruido.

Signos,

- Hipodesarrollo fisico.

- Cianosis de piel y mucosas
- Soplo sistolico.

- Frémito pulmonar

- Segundo ruido reforzado.



METODOS DIAGNOST1COS. -

Una de las funciones mas importantes del cardiologo es visualizar
el corazon y sus vasos por medio de técnicas icono-graficas. Tal
afirmacioén se hace porgue en forma general las técnicas en cues
tién incluyen no solo la delineacion de imagenes anatémicas, Si-
no también imagenes mentales del corazodn después de la explora -
cion fisica ( inspeccidn, palpacion, auscultacion ) y de imagenes
fisiologicas de la funcidén cardiaca, el metabolismo y la hemodi-
ndmica.

Los médicos que por medio de las técnicas en cuestién identifican
las malformaciones congénitas deben conocer y entender las limi-
taciones de cada procedimiento icono- grafico, (9).

El término iconografia cardiaca denota la diversidad de téecnicas
que en esta aréa entrafa la transferencia de energia en un patron
cerebral reconocible y comprencible para quien lo capla. La imagén
puede ser una expresion gréfica anatémica de un defecto cardiaco
conocido por todos, o ser un conjunto de lineas y puntos comno los
trazos de flujo Doppler o una imagen espectroscopica del metabo-
lismo cardiaco, percibida y entendida solamente por los que tie-
nen preparacién especial en este terreno. (9)

MODALIDADES ICONOGRAFICAS EN CORAZON

Ondas electromagnéticas Qudas Sonoras.

~ Inspeccién - Ecocardicgrafia
- Radiografia

- Fluorscopia

- Cineangiografia

- Angiografia por sustraccion digital

- Cardiologia nuclear.

- Tomografia computarizada ultrdrapida
- Tomografia por emision de positrones.
- Resonancia magnetica ndclear.

La ecocardiografia con la adisidn del método Doppler de modalidad
M crématico, es el adelanka mds notable en las técnicas de valo-
racién cardiaca en los ultimos 10 afios, ningin otro procedimien-
to, brinda informacidén tan amplia, precisa, inocua y de facil --
obtencién de anatdmia, fisiologia y funcién cardiaca, la capaci-
dad para estimar un gradiente tensional a través de una region -
estenotica y la presion ventricular mdxima permite al. médico va-
lorar la gravedad de las cardiopatias congénitas y adquiridas. -
Muchas publicasiones indican que la valoracion ecocardiografica
completa y cuidadosa en algunas cardiopatias congénitas, sin ca-
tetérismo anterior basta para el diagnéstico preoperatorio. Las
lesiones como el defecto septal auricular, cortocircuito sistemi
co pulmonar, coartacién de la aorta, estenosis aortica y canal -
auriculoventricular completo puede valorarse adecuadamente sin -
el catetérismo. Por medio de la ecccardiografia transoperatoria,
se obtienen datos anatdmicos y funcionales de los defectos
cos reparados en quirofano (9).

cardia
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Por medic de la ecocardiografia transoperatoria, con el recubri-
miento esteril del équipo ecocardiogréfico la colocacidn de el

transductor directamente sobre el corazdén, permiten al cirujano-
y al cardiologo obtener informaciéon adecuada de los buenos resul
tados de la intervension quirdrgica, (9).

El uso de estudios ecocardiogrdficos para evaluacién de ritmo y

estructura cardiaca en utero ayuda en el consejo prospectivo ha-
cia los padres en el planteamiento y el manejo postnatal para -
los descendientes en el caso de presentar cardiopatia congénita.

(7) (8).



COMPLICACIONES DE CARDIOPATIAS CONGENITAS

L.- La insuficiencia cardiaca tiene lugar en 1 de cada S niios -
con patologia congépita. La insuficiencia cardiaca originada en
las 12 - 18 primeras horas de vida sucle ser secundaria a malfor
maciones que presentan una sobrecarga de volumen independiente -
mente del flujo pulmopar. La mayoria de los neonatos a término -
que presentan insuficiencia cardiaca dentro de la primera semana
de vida muestran una obstruccién critica del flujo sistemico ar-
terial, que m,uchas veces se manifiesta al producirse el cierre
o el conducto arterioso. (8) (11).

Se considera que la primera causa de insuficiencia cardiaca es -
la comunicacién interventricular sequida por la transposision, -
la coartacion, el canal auriculoventricular compieto y el conduc
to arterioso persistente (12).

El manejo de los pacientes con cardiopatia congénita que presentan
insuficiencia cardiaca descompensada debera revisarse en medio -
hospitalario, con indicacidén de elevacidn de la cabeza 30 grados,
posicién semifowler, administracion de oxigeno humedificado, asi
como reposo y sedacién. Ante una insuficiencia cardiaca severa -
debera suspenderse la ingesta de la via oral y la administracién
de liquidos debera ser restringida a 60 - 80 ml, por kilo en los
primeros dias (10) (1l).

Debera corregirse una posible alteracién de la anemia, acidosis,
hipoxia, hipoglicemia, hipercapnia, hipokalemia, niveles de sodic
potasio, urea, creatinina, y en caso necesario tratar el problema
infeccioso. El tratamiento de la eleccidn para la insuficiencia
cardiaca es la digital en lactantes, la dosis de digitalizacidn
total es 3 veces la dosis diaria de mantenimiento, el uso de --
diureticos como furosemide o acido etacrinico por via 1V a do-
sis de 1 mg por kilo dia son Gtiles. (10) (11).

2.- Crisis HipOxicas

Se considera de gran importancia dentro de los dos primeros afos
de vida, clinicamente el paciente presenta hiperpnea e intran -
quilidad, aumento de la cianosis, aparece respiracion boqueante
y puede producirse un sincope, las crisis tienen lugar por la
mafiana, Los ataques pueden durar desde algunos segundos hasta 1
hora, los episodios cortos van seguidos de una debilidad genera
lizada y suefio, las crisis graves pueden progresar hasta la in-
conciencia y ocacionalmente a convulsiones o hemiparesia, Las -
crisis se acompanan de la reduccidn de flujo sanguineo pulmonar
ya comprometido que cuando es prolongado origina hipoxia y aci-
dosis metabdlica, y el incremente de la PCO2 estimula mas el me
canismo respiratorio y la hiperpnea persistente. (13)
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bependiendo de la frecuencia e intensidad de las crisis hiper -

ciandticas, deberdn instaurarse como tratamionto lo siguientet

a, Conforte al nifo y caloguelo en posicidon genupectoral

b. Administrar oxigena can mascarilla

c, Aplicar morfina a razan de 0.0lab,) mg / K.

d. Inicie fluidoterapia de rveposicidn y expansian,

e. Tratar la acidosis metabolica con bicarbonato de sodio,

f. Repita la dosis de morfina a razén de 0,00 a 0.1 mg/ K.

g. Intensicique la resitencia vascular sistemica con administra-
cidn intravenosa de fenilefrina,

he Administrar 0.1 qr de propanolol /Kg por la vena.

i, Anestasia general,

j. Opere al nino para gue s¢ le repare el defecto o estabnlecer
una anastonosis entre arteria de circulacidn general y arvte-
ria pulmoanr,

3.~ Cianosis.

El nifio con cianosis secundaria a una cardiopatia congénita pue-
de estar taquipneico y por otro lado puede presentar un buen as-
pecto, a no ser que la cianosis sea severa y de larga duracion,

con el consiguiente desarrollo de la cisnosis. {13).

La cianosis puede originar acropaquia gue suele aparecer después
de los tres meses, primero en forma de relleno, en la base de la
ufa del pulgar con perdida de la concavidad normal, debido a la

desaturacién el niho puede presentar taquipnea, disnea, la cudl-
enpeora con el ejercicio. Puede aparecer el SQUATING (posicion -
en cuclillas ). {9) (11) (13).

4,- Infeccidn de vias respiratorias.

Un nimero significativo se asocian con insuficiencia cardiaca, -
el sintoma mds frecuente es el de dificultad respiratoria con
jadeo réapido y quejumbroso. Cuando el nifio esta en reposo wos-
trard la presencia de disnea, aleteo nasal, retraccién subcostal
€ intercostal, manteniendo frecuencias respivatorias de 90 al0o
por minuto con cuadro febril y estertores crepitantes., (10).

5.- Policitemia y embolismo paradojico

En pacientes con policitemia prolongada son dehida en gran medi
da a la cianosis, €On frecuencia el organo Diana es el SNC econ
lagparicién de accidentes vasculares cerebrales y absesos cere-
brales,

Los factores de coagulacidn se encuentrarn alterados en aquellos
pacientes con hematocrito superior al 60 %, los recuentas ploaque
tarios suelen estar aumentados y posteriormente hay reduccion de
la vida plaquetaria en pacientes con cianosis. Con mucha frecuen
cia los pacientes muestran anemia. (9) (13) (1l1).
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6.~ La hipertensidn arterial pulmonar y enfermedad vascular pul-
mahar obstructiva.

La primera es resultado de la transmisidn directa de la presidn

arterial sistemica al ventriculo derecho o a la artexia pulmonar
a travéz de una gran comunicacion, con menor frecuencia es debi

da a una obstruccidn severa del flujo a travéz del lado izquier
do del corazédn ya sea a nivel de las venas pulmonares o mas --

alld de las mismas. La segunda se refiere a un procesc gue impli
ca cambios estructurales y del desarrollo de las arterias pulma-
nares y musculares mas pequenas, las cuales disminuyen gradual-
mente su tamano; puede llegar a alterar la capacidad del lecho

vascular para transportar la sangre las arterias pulmoanres prin
cipsles a las venas pulmonares. (13)

La hipertensidn pulmonar en la mayoria de los casos es progresi-
va Yy no existe tratamiento, se han escrito resultados en pacien-
tes empleando antagonistas del calcio. La prostaciclina intrave
nosa puede proporcionar mejoria temporal. Se reportar transplan-
tes pulmonares y cardiacos en nifios con enfermedad pulmonar gra-
ve. (16).

7.- Deficit del desarrollo pondoestatural.

Los ninos con cardiopatia congénita leve tienden a crecer con -~
normalidad. Aquellos con lesiocnes mas severas pueden presentar -
-con gran frecuencia alteraciones importantes del crecimiento; ta
lla y peso se hallan cerca o abajo del 3er percentil. El retraso
en el crecimiento es mds severo en pacientes con franca cianosis
0 con cortocircuito de izquierda a derecha, que causen insuficien
cia cardiaca. La cianosis tiene a producir un retraso en el peso
y altura bastante proporcional., mientras que la insuficiencia --
cardica ocaciona un mayor retraso en el peso que en la altura.
El retraso en el desarrollo del esqueleto indicado por la edad
oséa habitualmente se produce paralelamente al retraso pondoes -
tatural, y en los nifos con cardiopatia congénita se correlaciona
con la severidad de la hipdxia. En general las nifias son més re-
sistentes que los nifos para aquellos factores que alteren el --
crecimiento. Otros factores gue ionfluyen en el bajo peso son;
anorexia, disnea, infecciones repetitivas, malaabsorcidn, hiper-
metabdlismo, retraso en el crecimiento intrauterino, bajo peso -~
al nacer, sindromes asociados. (14).

En los nifios con insuficiencia cardiaca suele manifestar intole-
rancia a la ingesta de alimentos, puesto que esta es la mayor --
forma de ejercicio para el. El nifio con cierto grado de cianosis
puede colocarse en cucltillas o respirar de farma mis profunda en
el juego. El aumento de necesidad de sueio o de descanso puede -
desarrollarse paralelamente a un aumento de la actividad motoas -
del nifo. (14).



merze

TRATAMLENTO QUURURGLCO

La cirugia de corazdn en lactantes durante la dltima decada ex-
perimenta un gran avanze debido a la gqran experiencia acumulada

y a la progresiva introduccion y perfeccionamiento de técnicas,
manejos postoperatorios, diagndésticos, en el recien nacido y en
el lactante.

Diversas técnicas han hcecho posible el abordaje directo, funda-
mentalmente la técnica de la hipotérmia profunda y paro circula
rio, el mejor conocimiento vy manejo de problemas respiratorios
con tecnologia apropiada con nifos de bajo peso y el funcionami
ento adecuado de wnidades de cuidados intensivos neonatales -
(15).

Si el paciente presenta mas de 3 meses de¢ edad, se realiza co--
rreccidén total , si presenta comunicacidn interventricular, en
las dobles salidas de ventriculo derecho y en los canales atrio
ventriculares por debajo del primer afo de vida se realiza Banding
de la arteria pulmonar, por arriba del afio de vida se realiza -
correcidn total, Cuando a esta se asocia estenosis de la pulmonar
por debajo de 5 afios, se realiza fistula sistemico pulmonar, de-
jando para mds tarde la correccidn total. (15).

En los casos diagndsticados de Tetralogia de Fallot con edades -
inferiores a los 6 meses se practican fistulas sistemico pulmona
res. Por encima del aino de edad, se realizo correccién total., (15)
En pacientes mayores de 3 a 6 meses con transposicidén completa -
de grandes vasos se realiza operacidon, Ep los casos menores de 3
meses, se realiza sepectomia. Cuando la transposicién se asocia

a estenosis pulmonar, hasta los 4 a 5 aifios se realiza fistula -
sistemicopulmonar, (15)

En los pacientes que no es posible la cirugia paliativa; de este
nasis pulmonar,estenosis aortica, ostium primwn, drenajes venosos
pulmonares anomalos, etc. efectuamos la correcidn total a cual -
quier edad.

TRATAMIENTO GENETICO

LOs inminentes avances en el campo de la genética humana tienen

un profundo impacto en la préctica médica, por lo que el médico -
debe estar al corriente de algunos de los aspectos de la consulto
ria genética. Los Estatutos de la Sociedad Americana de Gendética
Humana, sefialan que las metas de la consultoria genética es de -
ayuda a la pareja o individuo:

1.- Comprender los hechos médicos, incluido el diagndstico, curso
manejo, probabilidad del desorden y las ténicas disponibles de con
trol. -
2.- Apreciar la manera eén que la herencia contribuye al desorden -
y al riesgo de recurrencia en determinados parientes.

3.~ COmprender las alternativas de conducta con ¢l riesga de reci-
diva.

4.~ Hacer los mejores ajustes posibles a la existencia del des --
orden en un miembro de la familia vy su posible recurrencia. (3).
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HIPOTESIS

La frecuencia de cardiopatias congénitas en el servicio de admi-
sién continua de Pediatria del Centro Médico Nacional 20 de No -
viembre, corresponde con la frecuencia de cardiopatias congénitas

ya establecida.
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L.

OBJETIVOS

GENERAL;

Conocer la frecuencia de cardiopatias congénitas que se atien
den en el servicio de Admisién continua de Pediatria del Cen-
tro Médico Nacional 20 de Novienbre del 1.5.8.5.T.E.

ESPECIFICOS;

a.~ Conocer la frecuencia de cardiopatias congénitas.

b.- Determinar las malformaciones congénitas asociadas.

¢.- Determinar los factores teratdgenos asociados.

d.- Determinar los métodos diagndsticos utilizados con més fre-
cuencia,

e.- Determinar las complciaciones asociadas.

f.- BEstablecer un flujograma de manejo.



MATERIAL Y METODOS

Se realizé un estudio mixto ( retrospectivo, prospectivo} en el
servicio de Admisién Continua de Pediatria del Centro Médico Na
cional 20 de Noviembre del 1.S5.5.8.T.E. a todos los pacientes -
pediatricos con diagnostico de cardicpatia congénita durante el
periodo: 1 de febrero al 30 de agosto de 1995,

Criterios de Inclusidn,-

Se incluyerdn pacientes con diagnéstico de cardiopatia cangénita

de cualquier tipo que ingresardn al servicio de Admision Continug
por cualguier motivo, con edades comprendidas entre 1 dia a 14 -

anos de edad.

Criterios de Exclusidn,-

Se excluyo a los pacientes que no contaban con estudios de gabi-
nete y a los que no se confirmo en forma definitiva ! diagndsti
co de cardiopatia congénite.

Criterios de Eliminacidn,
Pacientes con diagnéstico dudoso de cardiopatia congénjta.

El estudio se realizé en dos fases, 1 de tipo retrospectivo, en

la cudl se revisarédn los expedientes clinicos de todos los pa -

cientes que habian ingresado al servicio de Admisidn Continua de
Pediatria con el diagndstico de Cardiopatia Congénita durante -

los meses de febrero a mayo de 1995. La segunda fase fué de ti-

po prospectivo la cudl se realizd durante los meses de Junio a

Agosto de 1995. A todos los pacientes se les llevo una cédula de
recoleccién de datos, la cudincluye las siguientes variantes:

( formato 1 ) Edad, Sexo, antecedentes heredofamiliares, malfor
maciones congénitas asociadas, diagndstico principal, diagnést
asociado, tipo de cardiopatia, diagndstica previo, manejo previo
cuadro clinico, estudios de laboratorio y gabinete, complicacio-
nes, tratamiento médico y o quirtrgico, evolucidén y destino.
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RESULTADOS

Durante el periodo del 1 de febrero al 30 de agosto de 1995 se -
ingresardn 893 pacientes al servicio de Admision COntinua de Pe-
diatria, de los cudles 53 tenian el diagndéstico de Cardiopatia -
congénita { 5.9%). Se excluyerdn 20 pacientes por no contar con
un diagnéstico definitivo gquedando un total de 33 pacientes.

La frecuencia de Cardiopatias congénitas fué de 1a siguiente ma-
nera:

Cardiopatias acianduenas Cardiopatias ciandgenas,
CIvV 13 EP 4
PCA 7 ™ 4
Total 20 DTAVP 3
Ventriculo
Unico 2

Total 13

Porcentaje de distribucion de cardiopatias congénitas.

cI1v 13 39.3 9
PCA 7 21.2 %
EP 4 12.1 %
TDF 4 12,1 %
DTAVP 3 9 g
V. Unico 2 6 4
Total 33 100 k]

El grupo de edad mas afectado fué el de 1 - 4 afos y el sexo pre
dominante fué el femenino, con una relacion de 1.7: ) con respec
to al masculino.

Grupo de edad ( forma aleatoria ) Sexo M »

1 - 6m 5 15.1 % 34 124¢
Tm -12m 4 12 % 34 9%
13m- 4a 19 57.5 % 24,2 % 33.3%
5a - 1l0a 5 15 % 6% 9%
més 10 a 0 0 0 0
Total 33 100 3 36,3 ¢ 63, 3%
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La mayor parte de los pacientes provenian de diferentes estados
de la Republica.

Porcentaje de acuerdo a su procedencid,

Interior de la Republica 60,6 %
Distrito Pederal 33.3 %
Total 100 %

Antecedentes heredofamiliares.

Diabetes mellitus 10 309
Cardiopatia congénita 1 3%
Negativos 22 06,6 3%

Realizacion de EKG y Rx. de Térax

Si 31 93.9%
No 2 6 3
Total 33 o 3

Realizacidén de gasometria

Normal 3 9 %
Anormal 6 18 %

Reporte de gasometrias alteradas

Acidosis respiratoria 1 Cardiopatia aciandgena.
Acidosis metabdlica 5 Cardiopatia cianogénas.

Tratamiento previo
Con tratamiento 17 G1.Y9 4%
NInguno 16 48,4 %

Los medicamentos mds utilizados fuerén: Furosemide, Digital y
Captopril.

Durante su estancia 7 pacientes requirierdn monitorizacion con-
tinua que corresponde al 21,2 %, de estos 4 pacientes t enian -
diagnostico de cardiopatia acianogena y 3 pacientes el diagnoés-
tico de cardiopatia cianogéna.

Seencontraron 10 pacientes que corresponden a 30.3 % con altera
ciones en estudios de laboratorio, 6 pacientes presentardén po-
liglobulia y 4 presentardn anemia.

El diagnéstico de Cardiopatia congénita se realizd por ecocarvdio
grafia en el 93.9% y por ultrasonido en el 6.1 2%

Se detecto disminucion del pese para la edad por debajo de la per
centil 3 en el 33.3 % de pacientes.



Laos diagnésticos estudiados mds frecuentes fuerdn:

Insuficiencia cardiaca 1l pacientes
Bronconeumonia 9 pacientes
Acidosis metabolica 5 Pacientes
Sindrome de Down pacientes
Crisis de hipoxia pacientes

Sindrome diarreico
Taquicardia supraventricular
Otras

pacientes
pacientes.

Wl e O

Las causas de ingreso hospitalarvio fuerodn:
Insuficiencia cardiaca

Bronconeumonia

Crisis de hipoxia.

Las complicaciones de cardiopatias congénitas fuerdn:
a) Infecciosas:
- lnfeccion de vias aéreas superiores
- Infeccidn de vias aéreas inferiores
b) Metabdlicas:
- Acidosis metabdlicas.
c) Hemodindmicas
- Poliglobulia
- Anemia
- Insuficiencia cardiaca.



DLSCUSTON

Aun cuando el 40 ¢ de los pacientes salierdn del estudio por no
cumplir con los requisitos de inclusidn,encontramos que 5.9%

de ingresos en su servicio corresponde a la entidad estudiada
dentro de esta patologia las cardiopatias acianogenas presenta-
rén upa mayor incidencia gue las andgenas.

Estos datos concuerdan coh lo reportado en la literatura mundial
en que la comunicacidn interventricular es la cardiopatfa conge
nita mas frecuente, no asi lo reportado dentro de la Ciudad de -
México, esto puede deberse a que exclusivamente se enviardn pa -
cientes de Diversas partes del pals con cardiopatia de dliagnds-
tico dudoso a complicado, Dentro de las cardiopatias ciandgenas
nuestros resultados concuerdan con los estudios reportadas en
citas anteriores (1}.

Dentro de los grupos de edad, no se encontré un cambio en el ha-
llazgo de este tipo de cardiopatias congénitas come se refiere -
en la literatura universal, se correlaciona con el estudio a wa-
yor edad mayor frecuencia de determinacién de cardiopatias con-
génitas, pudiendo esta ser secundaric a varios procesos como -~
serian revisiones mds periodicas en nifios mds grandes o disminu-
cién de presiones con manifestaciones auscultatorias que hicie-
rén estas cardiopatias mas evidentes.

EN funcién al sexo no encontramos una diferencia significativa -
existiendo una relacidn de 1.7 ¢ 1 del femenino con el masculi
no sin encontrar algun dato en la literatura.

Con respecto al lugar de procedencia el mayor indice lo observo
el Distrito federal encontrando 33 % y el resto fué de distintas
partes de la Republica. Esto es secundario a la localizacion --
del hospital y a su nuevo disefo de organizacidn en el cudl se
envian los pacientes gue requieren una evaluacidn o tratamicnto
de 3er nivel, COmo se menciona en la introduccién la Diabetes Me
1litus es un factor que se asocia en un 4 % con alteraciones de
cardiopatia congénita, en este estudio se encontrd un 30§

3 de -~
los pacientes con antecedentes hereditarios de esta patoelogia.
Dentro de los estudios a todos los pacientes se les realizd Rayo
X de tdrax y electrocardiograma, cabe mencionar que no se encon-
trd reporte ni trazo electrocardiografico pox lo que no se pue-
den interpretar las caracteristicas para determinar alteracidn -
més frecuente en nuestros pacientes gue se pudiera presentar,

El estudio encontrd que aun cuando en la literatura se refiere -
que el 20 % presentan insuficiencia cardiaca, los pacientes que
presentan insuficiencia cardiaca en nuestro estudio corresponde
al 33 ¢ y el 27 % con infeccidn de vias aéreas inferiores gue re
quirio tratamiento. i
Adn cuando e¢n la genética tiene factoy importante como se¢ mencig
no en este trabajo, el grupo estudiado se encontrd un transtorne
genético en el 12 %, siendo el mads importante Sindrome de Down,
que corresponde al 9 % de los pacientes, que se encuenira dentro
de lo reportado en la literatura mundial que es del 4 al 10%.



El 10 % de nuestros pacientes mostraron alteraciones de la for--
mula roja siendo was frecuente la poliglobulia que cera de espe -
rarse en cardiopatias ciandgenas por los procesos fisopatologico
conocidos.

El diagnéstico se realizd en 93 $ de los pacientes con estudio
ecocardiografico lo que se correlaciona con la literatura como
estudio paraclinico de mayor importancia diagnédstica.asi como de
gran valor predictivo diagndstico temprano en mujeres embaraza--
das con factores de riesgo.

Alteraciones generales en el 33 % que se cncuentrar por debajo
de la percentil 3 que se correlaciona con lo establecido en la -
literatura.

Debido a lo cudl ain cuando nuestro periodo de observacidn fué -
de 7 meses y el servicio de Admisidn Continua Pediatrica, pensa
mos que este tipo de patologia se va o observar con mayor fre --
cuencia. Por lo gue se deberd continuar con este estudio por un
tiempo mayor y obtener conclusiones wmds precisas de esta entidad.
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CONCLUSTONES

Las cardiopatias congénitas se presentan con cierta frecuencia
en el Servicio de Admision Continua de Pediatria del Centro Mé-
dico Nacional del 1,8.8.85.T.E.

La mayor incidencia se presenta en nifos de 1 a 4 afos de edad,
el predominio de sexo femenino.

Las cardiopatias congénias aciandgenas son las mis comunes y de
estas la comunicacidn interventricular es la mads frecuente.

Los factores genéticos contituyen un factor importante para la
presentacidén de cardiopatia congénita encantrandese que el mas
comin fué el Sindrome de DOwn ( trisomia 21 )}

El estudio ccocardiografico fue vital para el diagnéstico defi--
nitivo del tipo de cardiopatia,

Las causas de hospitalizacidn correspondierdn a procesos infece
ciosos, alteraciones hemodindmicas y metabdlicas,

COnociendo todo lo anterior se realiza una propuesta de ruta de
manejo para pacientes con cardiopatia congénita en el servicio
de Admisién Continua de Pediatria.




FLUJOGRAMA DE MANEJO MEDICO

CARDIOPATIA CONGENITA

ACIANOGENA CIANQGENA

ASINTOMATLCA SINTOMATICA ESTABLE DESCOMPENSADA
Insuficiencia . Crisis de hipdxia
Cardiaca

LEVE GRAVE MODERADA SEVERA

Hogar Hospital Hospital Hospital

Dluretico Semifowler Genu pectoral Genupectoral

Digital Oxigeno Oxigeno Oxigeno
Digital Morfina Morfina
Diuretico Fluidoterapia Fluidoterapia
Vasodilatador Bicarbonato Bicarbonato

Repetir Morfina
Fenilefrina
Propanolol
Anestesia general
Cirugia urgente

(10) (11) (13)



CARDIOPATIAS CONGENITAS
Hoja de Recoleccidn de Datos
Anexo No. L

Numero de paciente:

Fecha Hora:t Lugay procedencia.
Nombre Expediente
Edad Sexo:

Antecedentes de cardiopatia congénita en la familia

si { ) No ( ) Tipo:

Diagndstico principal:

Diagndstico asociado:

Tipo de cardiopatia: Cianogena: Acianogena:

Se desconoce:

Diagndstico previo: Si () No ( }
Manejo Previo DOsis Tiempo
piuretico

Digital

Otros,

Cuadro clinico

Signos vitales____ FC FR PUlso Temy TA.
Estudios de Laboratorio
EKG Si ( ) No( )} FC Ritmo Eje QRS
P PR QT Hipertrofias
Rx. de toérax. Si () No ( ) Indice cardiotdracico
Silueta cardiaca Campos pulmonares.
Lateral de Tdrax Si () No () ltallazgos
BH, SI () No () Hb liTo Leu Neu
Ban LInf Eos MOn Bas Plag. Otros.
Electrolitos séricos Na, K Ca Cl Otros
Quimica sanguinea Si ) NO () Gli Urea Creat.,

3]



MOnitorizacion Sio() NG
Gasometria
Complicaciones

Tratamiento médico

Tratamiento quiridrgico

Evolucién.

Destino

Observaciones

Elaboré

Notas

Anexar Trazo de EKG y Rx de Tdrax.
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