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1.- Marco tedrico.

* Introduccion

Si bien la vasta mayoria de investigaciones de isquemia y
reperfusion han sido generadas por y para su aplicacién en el cuidado
del adulto con enfermedad coronaria, un creciente y soélido
conocimiento se ha ido conformando sobre su influencia en el corazon
inmaduro y con cardiopatia congénita.

Muchas respuestas no se han logrado alcanzar para contestar a
situaciones presentes en el paciente con cardiopatia congénita, la
influencia de cortocircuitos (fistulas y colaterales aorto-pulmonares),
cianosis, hipertrofia, dilatacién de cavidades por sélo mencionar
alguno de los aspectos que hacen necesarias mayores
investigaciones para definir las condiciones 6ptimas para preservar el
miocardio inmaduro y en desarrollo y conseguir mejores métodos para
determinar clinicamente el grado de lesion isquémica que pueda
ocurrir. A pesar de lo anterior, se han producido grandes logros en la
correccion de una amplia variedad de anomalias congénitas del
corazén, pero las consecuencias a largo plazo de las técnicas
quirargicas, anestésicas, parametros de circulacion extracorporea y
cuidado postoperatorio todavia requieren un mayor conocimiento y
precision. El tener esta informacion permitira modificaciones y
adecuaciones de las diversas modalidades terapéuticas con el fin de
alcanzarz' no soélo una mayor esperanza de vida sino una mejor calidad
de ésta.

El 80% del consumo de oxigeno miocardico es utilizado en el trabajo
mecanico de la contraccion. Entre el 60 al 75% del oxigeno contenido
en las arterias coronarias es extraido al pasar sélo una vez a traveés del
miocardio. Es por ello que la reserva miocardica se agota a los pocos
minutos de iniciado el evento isquémico y al caer la presion tisular de
0z, la fosforilacién oxidativa y la produccion de ATP cesa, lo que
conduce a un metabolismo anaerdobico que a su vez provoca una
acumuiacién, en las células miocardicas, de lactato. El acido lactico a
nivel miocardico ocasiona acidosis intracelular severa, la cual
compromete tanto la funcién sistdlica como la diastélica, trastorna el
sistema enzimatico y la integridad de la membrana celular. La
alteracién a nivel de la membrana celular condiciona pérdida de
pot;:lsso2 y acumulacion patolégica intracelular de sodio, cloro, calcio y
agua.’
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Si bien la enfermedad isquémica coronaria afecta fundamentaimente
al paciente en edad aduilta, el corazén del nido y el joven también
puede estar sometido al riesgo de una agresién isquémica, como
ocurre durante la circulacién extracorpoérea para la reparacion de una
lesion congénita cardiaca. La gran mayoria de trabajos de
investigacion para optimizar la funcién miocardica perioperatoria se
basa en poblacién adulta, sin embargo las caracteristicas idoneas de
la cardioplejia, hipotermia, tiempo de isquemia vy manejo
postoperatorio han sido sustentadas y caracterizadas a partir det
paciente pediatrico con cardiopatia congénita sometido a circulacién
extracorpdérea. Otros escenarios clinicos donde es posible enfrentarse
a un reto isquémico incluyen a las anomalias congénitas de arterias
coronarias o la hipertrofia ventricular izquierda secundaria a
obstruccion de la via de salida izquierda que condiciona un
desbalance entre el aporte y ta demanda miocardica de oxigeno. *

Explicado por un mayor grado de tension de la pared, la region
subendocardica tiene una mayor demanda de oxigeno que el resto del
miocardio.® El fiujo al subendocardio ocurre principalmente durante la
diastole, por lo que es vulnerable a toda aquella condicion que
disminuya el gradiente de presion diastélica como en la persistencia
del conducto arterioso, malformaciones arterio-venosas, insuficiencia
o estenosis adrtica o fistulas quirargicas como por ejemplo la fistula
de Blalock-Taussig indicada en la paliacion de diversas cardiopatias
que cursan con hipoflujo pultmonar.

Durante la cirugia cardiaca confluyen diversos factores que pueden
influir sobre la oferta y la demanda miocardica. Durante {a hipotermia
e! metabolismo anaerébico debe generar algun grado de energia para
sustentar la viabilidad celular. Se requiere de presencia de sustratos
{(glucosa y glucogéno) y de condiciones metabodticas adecuadas como
un apropiado pH. Los factores que afectan la demanda de oxigeno
miocardio incluyen la energia electromecanica, la tension de pared, y
la tasa metabodlica gobernada primariamente por la temperatura tisular.
En estas circunstancias es en que los efectos de la hipotermia y de la
cardioptejia para la proteccién miocardica son evidentes. La
inestabilidad hemodinamica después de ser sometidos los pacientes
a circulaciéon extracorpérea y la necesidad de tratamiento
postoperatorio farmacologico y de soporte mecanico hablan que los
meétodos actuales de cardioplejia permanecen siendo subéptimos y
que la solucién ideal solo se alcanzara cuando se tenga un mejor
entendimiento de los mecanismos de dano por isquemia y
reperfusion.”

! TESIS CON
FALLA DE ORIGEN |




Es bien conocido que ocurren cambios fundamentales en el desarrollo
cardiaco de la época de recién nacido a la edad aduita que obligan a
profundos conocimientos para un adecuado abordaje clinico. A las
caracteristicas anatdmicas, fisiolégicas y metabdlicas del miocardio
inmaduro se les debe prestar una particular atenciéon con miras a
evitar un dafo isquémico o por reperfusiéon y para alcanzar un maximo
de proteccion miocardica. Desde el estudio de Jarmakani se demostré
que el corazén neonatal normat, comparado con el del adulto, tenia
una mayor tolerancia a la hipoxia y los niveles de ATP asi como de
creatinin-fosfato muestran una menor disminucién lo que habla de que
el metabolismo miocardico neonatal tiene una mayor tolerancia a
condiciones desfavorables. Bove y colaboradores en un modelo de
hipotermia, comparando corazones inmaduros y maduros de conejo,
encontraron que existia una mejor tolerancia del corazén inmaduro
con respecto al maduro %ue mostraba una pobre recuperacién a su
funcion pre-isquémica. 32

Ha sido mencionado que la diferencia a la tolerancia de la isquemia y
la hipoxia entre el miocardio neonatal y de! adulto se basa en el uso de
sustratos y el metabolismo energético. Diversas investigaciones
refieren que el neonato tiene una mejor preservacion de los fosfatos
de alta energia, mayor capacidad de glicélisis anaerébica y pobre
metabolismo de acidos grasos de cadena larga, posiblemente, esto
altimo, por una maduracion tardia de 1a palmitol-carnitina coenzima A
transferasa y déficit de carnitina. Ademas factores fisiolégicos como
la evidente naturaleza hipoxémica del corazén fetal pueden propiciar el
uso de sustratos como la glucosa y el lactato en lugar de los acidos
grasos. '

El! metabolismo del calcio en edad neonatal es diferente debido en
parte a caracteristicas celulares ultraestructurales. En el neonato, el
sarcolema es el mayor regulador de la activacion del calcio porque hay
poco sistema reticulosarcoplasmico y tabulos en T. Es por ello que 1a
contraccion depende fundamentalmente de la despolarizacion de la
membrana y del flujo de caicio a través del sarcolema. Esto resulta en
una mayor dependencia al calcio extracelular y explica la marcada
sensibilidad en edades tempranas de la vida a la concentracion del
calcio sérico y explica también, el profundo efecto inotropico negativo
que ejercen 10s bloqueadores de los canates de catcio.®?

Hace menos de 20 afos que Bull y colaboradores publicaron el
articulo sosteniendo que la mitad de las muertes hospitalarias
posteriores a cirugia cardiaca, podrian ser atribuidas a una proteccion
miocardica inadecuada.® El uso de la cardioplejia revoluciono la
cirugia cardiaca, tanto pacientes pediatricos como adultos se
beneficiaron de dicho avance, aunque como ya ha sido comentado
todavia no existe una proteccion miocardica éptima.

B
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Como ya ha sido sefialado el corazém inmaduro tiene una mayor
capacidad que el del adulto para llevar a cabo la glicélisis anaerébica,
cuyo producto final es el lactato. Durante la isquemia el lactato se
acumula en el tejido y puede ocasionar acidosis y consecuentemente
disfuncion miocardica. Las implicaciones clinicas de esta situacion
van en el sentido que el remover el exceso de lactato podria ser
benéfico para el paciente que esta siendo sometido a cirugia cardiaca,
situacion que podria ser alcanzada con la aplicacién de multiples
dosis de cardioplejia durante la circulacién extracorpérea. Sin
embargo la evidencia que mientras e! corazéon se encuentre en paro e
hipotermia, dosis adicionales de cardioplejia pueden ser innecesaria y
posiblemente en detrimento de la proteccion miocardica.

El corazén neonatal parece ser mas resistente a los cambios de pH
que el del adulto. Un avance significativo en la proteccion miocardica
del corazén del adulto ha sido el reconocimiento de la mejoria en la
funciéon miocardica postisquémica al mantener un pH alcaldético
durante el paro circulatorio y la hipotermia. Esto parece ser menos
importante en el miocardio neonatal porque se ha observado una
mayor tolerancia a un especto amplio de pH durante ta hipotermia.

En la eleccion de presién de reperfusién postisquémica se ha
alcanzado un consenso. La utilizacion de bajas presiones de
perfusion, en el rango de 20 mmHg en los primeros 10 minutos,
seguido de un incremento gradual hasta alcanzar 60 mmHg se
correlaciona con una mejoria en la funcién ventricular. Los efectos
deletéreos de presiones elevadas durante las fases iniciales de
reperfusién han sido aminorados con ta utilizacion de vasodilatadores
como la nitroglicerina.

Las conclusiones alcanzadas en estudios experimentales de hipoxia,
isquemia, bhipotermia y manipulacién miocardica en el corazéon
inmaduro no pueden ser extrapoladas indiscriminadamente al corazéon
con malformaciéon congénita el cual puede estar sometido a hipoxia
cronica y sobrecargas de presiéon y volumen y en pacientes con algun
grado de desnutricion situaciones, todas ellas, que pueden
condicionar dilatacién de cavidades, hipertrofia, isquemia vy
policitemnia.""

Los corazones normales tienen un mayor flujo subendocadico que
subepicardico. En estudios en el que se ha llevado un bandaje adértico
en perros se ha observado que la relacidén de flujo entre ambas zonas
se mantiene sin cambio, no asi durante el ejercicio en que hay
alteracién en esa relacion y se puede producir isquemia
subendocardica. El ventriculo hipertrofiado en estado hipotérmico es
menos eficiente su proteccion, tanto ta ATP como la cretinin-fosfato
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son repletadas mas rapidamente y hay una mayor producciéon de
lactato. El desarrollo de hipertrofia ventricular derecha, secundaria a
bandaje de ta arteria pulmonar, causa cambios secundarios en el
ventriculo izquierdo que incluyen aumento en su masa y disminucioén
de la distensibilidad.

La cianosis puede comprometer la funcion ventricular aun antes de
una agresion isquémica. Ha sido observada disfunciéon ventricular
izquierda en pacientes con una amplia variedad de defectos cardiacos
congénitos de tipo ciandético. La disfuncion y dilatacién ventricular se
correlaciona con la duraciéon y gravedad de la cianosis. Si bien
pacientes con cianosis tienen un consumo de oxigeno similar a la de
individuos normales, esto se logra a expensas de incremento en la
extraccion de oxigeno. Es por ello que la limitacion en el flujo
coronario o el incremento en el requerimiento de oxigeno como en el
ejercicio, la fiebre, estimulacion inotrépica, colocan al paciente en
riesgo de desarrollar isquemia miocardica. '* En la medicién de lactato
en e! seno coronario, no se ha mostrado cambios significativos en
modelos animales, mientras que en presencia de cianosis exhiben un
aumento en la su produccion lo que indica la presencia de un
metabolismo anaerdbico. Considerando el incremento en fa
produccion de lactato, el paciente con un corazén inmaduro sometido
a una agresion isquémica tiene una mayor posibilidad de desarrollar
disfuncién miocardica.

La presencia de fistulas ya sean colaterales aortopulmonares, como
en la atresia pulmonar con comunicacion interventricular, o de tipo
quirargico (Blalock-Taussig) ocasionan sobrecarga diastélica del
ventriculo sistémico y disminuyen la presiéon de llenado coronario
durante la fase diastdlica. En corderos en el que se le ha sometido a
fistula sistémico-pulmonar el consumo de oxigeno se ha duplicado. EIl
incremento del consumo de oxigeno, en el contexto de la sobrecarga
de volumen, condiciona una menor perfusion subendocardica.

La policitemia, manifestacién secundaria de la cianosis, ocasiona un
aumento de Jla viscosidad sanguinea que puede condicionar una
disminucion en el flujo sanguineo miocardico por lo que se puede
presentar isquemia subendocardica en presencia de presiones
elevadas de perfusién coronaria. Casi en su totalidad los pacientes
policitémicos con cardiopatia congénita tienen hipertrofia miocardica
situacion que también puede predisponer a isquemia por alteracién
entre el aporte y la demanda.

El infarto miocardico en pacientes pediatricos con cardiopatia
congénita fue descrito por Stryker, en 1946. ' Aunque se ha
considerado como una entidad no frecuente, varios estudios han
demostrado que es mas relevante de lo que comunmente se cree y
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puede ser explicado, en parte, por el aumento en la expectativa de vida
de las personas con cardiopatia congénita que han sido
adecuadamente tratados. Franciosi y Blanc reali on autopsias, en
pacientes fallecidos con enfermedad congénita cardiaca, excluyendo
aquellos casos donde existian nacimientos anémalos de arterias
coronarias, encontrando que en cerca del 75% de ellos habia
evidencia de isquemia miocardica. > Los especimenes estudiados
fueron de pacientes con una amplia variedad de anomalias cardiacas,
como la conexion anémala total de venas pulmonares, estenosis
adrtica, estenosis pulmonar y transposicion de grandes arterias, entre
otros. Eflos encontraron que la zona infartada mas frecuente estuvo
localizada en la region subendocardica y a nivel de los musculos
papilares y sugirieron la posibilidad de que en los ventriculos muy
hipertrofiados presentan una disminucién en la perfusion coronariay
consecuentemente un menor aporte de oxigeno lo que produce una
insuficiencia coronaria relativa. Otros estudios en pacientes con
nacimiento anémalo de arteria coronaria encontraron también infartos
de los musculos papilares, situacion que se asocia a insuficiencia
mitral y especularon sobre la vuinerabilidad de los musculos
papilares en pacientes con cardiopatia congénita puede estar
relacionado a la hipertrofia ventricular. En estudios de autopsia de
nifnos con cardiopatia congénita para evaluar el motivo de !a defuncion
se ha encontrado enfermedad coronaria sngnlrcatlva que puede
explicar la muerte en el 2% de los casos.

« Etiologia.

Las causas que originan infarto miocardico puede ser dividida en
varios grupos:

1)secundario a nacimiento anémalo o por obstruccion de arterias
coronarias, esto altimo como es el caso en la enfermedad de
Kawasaki, Takayasu o en diversos de tipos de vasculitis como en el
fupus eritematoso sistémico; 2)secundario a wuna insuficiencia
coronaria relativa y lo constituyen aquellas patologias que
condicionan hipertrofia ventricular como aquellas que producen
obstruccion de la via de salida izquierda o derecha o por la presencia
de sinusoides miocardicos como en la atresia pulmonar con septum
integro; 3) ventriculos hipoplasicos y 4)presencia de hipoxemia grave
en ausencia de enfermedad estructural cardiaca. En un estudio
reportado de Johsrude de 96 nifios se encontro que el 56% tenian una
cardiopatia con%émta. 29% una enfermedad cardiaca adquirida y 13%
cardiomiopatia.’
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La etiologia de isquemia e infarto del miocardio varia dependiendo de
fa edad. En el periodo neonatal ia cardiopatia congénita que
representa mayor riesgo son los origenes anormales de fas arterias
coronarias. La incidencia de mnacimiento anémalo de arterias
coronarias se estima en aproximadamente el 2% de la poblacién. '
Aunque la mayoria de los pacientes pueden ser asintomaticos y no
todos las anomalias coronarias predisponen a isquemia. Algunas
variaciones de nacimientos andmalos se manifiestan en el periodo
neonatal como el origen de ambas coronarias del tronco de la
pulmonar, otros en edad adulta como el nacimiento de la coronaria
izquierda del seno de Valsalva anterior. La anomalia mas frecuente y
significativa es el nacimiento de la coronaria izquierda o de la
descendente anterior del tronco de la arteria pulmonar (sindrome de
Bland-White-Garland). Los pacientes con esta malformacion presentan
la sintomatologia en los primeros afos de la vida, aunque es muy
amplio el rango de edad de presentacion y se caracteriza
fundamentalmente con signos de insuficiencia cardiaca como
taquipnea, sudoracién cefalica con los esfuerzos y pobre crecimiento.
Otros sintomas son pobre aceptacion de la alimentacion, reflujo
gastroesofagico acentuado y muerte sabita, 72

Tanto en el Tronco arterioso comin y sobre todo en la transposicion
de grandes arterias cuando son reparadas quirargicamente se pueden
asociar a trastornos en la perfusion coronaria. En la cirugia de Jatene,
cirugia de eleccién para los pacientes con transposicion de grandes
arterias, la necesidad de reimplantar las arterias coronarias condiciona
el riesgo por aspectos técnicos o por cicatrizacion de que se produzca
una estenosis osteal o en la porcion proximal de tos vasos coronarios

La atresia pulmonar con septum ventricular intacto tiene
predisposicion a presentar infarto al miocardio ocasionado por la
imposibilidad de salida de la sangre del ventriculo derecho lo cual
ocurre por sinusoides entre dicha cavidad ventricular y las arterias
coronarias. Una disminucion subita de la presion ventricular derecha
paralelamente condiciona una disminucion en la presion de perfusion
de las arterias coronarias y puede producir isquemia e infarto. '®

Algunas cardiopatias congénitas que ocasionan hipertrofia ventricular
izquierda en ausencia de patologia coronaria especifica tienen
predisposicién a desarrollar isquemia subendocardica e infarto de
musculos gapilares secundario a una pobre perfusion del
endocardio.?

En presencia de ventriculos hipoplasicos ya sea izquierdo como en la
atresia adrtica o derecho como en la atresia pulmonar con septum

integro se conjunta una serie de factores que pueden condicionar
episodios isquémicos como una mala perfusion, baja concentracién
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de oxigeno, fibroelastosis endocardica severa por probable
obstruccién de los vasos de Tebesio, etc. Existen algunas causas
poco frecuentes de isquemia e infarto al miocardio como ta
mediocalcinosis de las arterias coronarias.

En las etapa de lactante y preescolar, la enfermedad de Kawasaki
juega un papel preponderante en la etiologia de cardiopatia isquémica.
Dicha patologia se presenta habitualmente con fiebre que dura
tipicamente mas de 5 dias. Otros hallazgos que se presentan son
cambios en las extremidades que incluyen exantema de palmas y
plantas, descamaciéon distal y un rash no especifico; inyeccion
conjuntival bilateral, cambios en mucosa oral y linfadenopatia cervical
no supurativa. Las complicaciones cardiovasculares aparecen
habitualmente en la segunda semana y se inicia como miocarditis
transitoria. En el 50% de los pacientes que no reciben tratamiento se
desarrolia vasculitis con afeccion a arterias coronarias, entre [0s dias
7 y 8. Cerca de un 10 a 20% de estos pactentes evolucionaran a
aneurismas coronarios, y un 70% aproximadamente de los pacientes
con aneurismas coronarios, éstos presentan regresién espontanea en
1 a 2 semanas, y el resto desarrolla dafio permanente. Sin embargo
solo el 3% de los pacientes con enfermedad de Kawasaki presentara
cardiopatia isquémica.

Existen otras causas de cardiopatia isquémica, entre las que destacan
la cardiomiopatia, miocarditis y enfermedades de la colagenas como el
lupus eritematoso sistémico, arteritis de Takayasu y periarteritis
nodosa. Como causas menos comunes podemos mencionar la
homocistinuria, sindrome nefrotico, neoplasias ocultas como los
linfomas, asi como desdrdenes genéticos entre los que podemos
mencionar a la progeria, tas mucopolisacaridosis, alkaptonuria,
enfermedades por deposito (Sindrome de Hurler, enfermedad de
Pompe). ¢

Sin embargo vale la pena mencionar por su mayor importancia dentro
de las causas hereditarias el grupo de las dislipidemias, que se
asocian fuertemente a ateroesclerosis en edades tempranas de la vida,
con la presentacion consecuente de eventos isquémicos miocardicos
en la etapa pediatrica. “® De todas ellas la mas frecuente es la
hipercolesterolemia, que si bien puede ser secundaria a diversas
causas, por mencionar aigunas diabetes mellitus, hipotiroidismo,
nefropatias (en especial nefrosis), uso de medicamentos como
esteroides, tiazidas, anticonvulsivos o anticonceptivos orales,
hepatopatias, obesidad, anorexia nerviosa o enfermedades por
depodsito, es de gran interés la hipercolesterolemia familiar, que es
debida a una mutaciéon en el gen que codifica para el receptor de
colesterol LDL, existiendo formas homocigotas y heterocigotas. >°
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Estas entidades clinicas se caracterizaran por elevacion del colesterol
a expensas de las formas LDL. Es la cantidad de esta forma la que se
usa para establecer grupos de riesgo en la poblacion pediatrica, los
cuales quedan de la siguiente forma: >°

Categoria

Aceptable
Limitrofe

Alto

Colesterol total
{mg/dL)
< 170
170 - 199

> 200

LDL -Colesterol

(mg/dL)
<110
110 - 129
> 130

La hipercolesterolemia familiar se asocia a niveles extremadamente
elevados de LDL, siendo para la forma heterocigota de entre 280 a 400
mg/dL, y para la forma homocigota de 600 hasta por arriba de 1000
mg/dL. Dado et alto riesgo que este grupo de enfermedades conlleva
para sufrir infarto de miocardio en edades tempranas, se han
establecido dos grupos de pacientes a los que deberan reatizarse
estudio de lipidos: 1) nifios mayores de 2 aflos con antecedentes
heredofamiliares (padres o abuelos) de enfermedad cardiaca coronaria
prematura (menor a 55 afios) o, 2) niflo con pariente que tiene niveles
de colesterol por arriba de 240 mg/dL.. Otros pacientes a los que

debera hacerse
hipertensos. 373

g)erﬁl de lipidos son los pacientes obesos y/o

Existen otras formas de dislipoproteinemia, que se asocian en menor
grado a ateroesc‘lerosis temprana, las cuales sélo mencionaremos a
continuacién: 347

Clase lipoproteina

Lipido de origen

Defecto metabdlico

Quilomicrones

TGs y Col exégeno

Deficiencia de
lipoprotein-lipasa

| Col endbgeno.
Col

AD o poligénico

s endégenos | AD (?)
. |ce Gs endogenos | ?
TGs sintetizados en
higado
4 VLDL y quilomicrones |Col y TGs enddgenos | AD (?7)

Otro grupo lo constituyen los eventos postquirurgicos y traumaticos
que llevan de alguna forma a hipoperfusion coronaria, tales como
durante la utilizacion de circulacién extracorpérea, complicaciones del
trasplante cardiaco incluyendo el rechazo y trauma de y térax. La
incidencia de ateroesclerosis acelerada en los pacientes pediatricos
transplantados de corazén es del 50% a 5 anos. Sin embargo en estos

1o
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pacientes dado que el corazén esta desnervado el cuadro clinico sera
mas bien de insuficiencia cardiaca congestiva, arritmias o muerte
subita, mas no dolor precordial.

En el grupo de los adolescentes tiene un rol muy importante el abuso
de sustancias téoxicas (toxicormanias) entre las que destaca la cocaina,
que por si misma es capaz de originar dolor precordial, aunque una
tercera parte de estos pacientes durante el evento tienen signos
vitales normales. Ademas vale la pena mencionar que en este grupo
etareo hay alta prevalencia de tabaquismo, que induce
vasoconstriccion coronaria, y esta bien claro su papel como factor de
riesgo significativo para el desarrollo de infarto de miocardio.

Tabtal

Causas de infarto de miocardio en etapa pediatrica.
Cardiopatias congénitas

Anomalias de arterias coronarias
-Nacimiento andmalo de la coronaria izquierda
-Arteria coronaria anica
.Obstruccién de arterias coronarias
-Obstrucciéon posquirargica
Cirugia de Jatene
.Cardiopatias congénitas
-Atresia pulmonar con septum integro
-Estenosis pulmonar critica
- Transposicion de grandes arterias
-Tronco arterioso comun
-Sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico
.Cardiopatias congénitas que ocasionan hipertrofia ventricular
izquierda
-Estenosis aodrtica critica
-Estenosis supravalvular aértica. Sindrome de Williams
-Coartacion de aorta. Sindrome de Turner
Otras
-Mediocalcinosis de arterias coronarias
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Tabtall

Causas de infarto de miocardio pediatrico
No cardiopatias congénitas.

. Enfermedad de Kawasaki.
. Cardiomiopatia idiopatica.

. Miocarditis
Viral
Reumatica
Inducida por enfermedades autoinmunes (colagenopatias)

. Abuso de sustancias
Cocaina
Inhalacién de pegamento

. Trauma de térax

. latrogénicas
Post-transplante cardiaco
Post-bomba de circulacién extracorporea
Lesidon coronaria durante cirugia cardiaca

. Desérdenes genéticos.
Homocistinuria
Hipercolesterolemia familiar (homocigotos y algunos
heterocigotos)
Progeria
Pseudoxantoma elastico
Mucopolisacaridosis
Enfermedad de Fabry
Alkaptonuria
Sindrome de Hurler
Enfermedad de Pompe
Hiperbetalipoproteinemia (hiperlipidemia familiar e
hipoalfalipoproteinemia)

.Otras enfermedades sistémicas
Sindrome nefrético
Sepsis
Neoplasia maligna ocuita

Idiopatica (enfermedad coronaria prematura sin factores genéticos
predisponentes)

-1 TESIS CON
FALLA DE ORIGEN

—



« Evaluacion clinica y estudios complementarios.

Si bien los aspectos clinicos en el paciente adulto con isquemia estan
bien establecidos, en los pacientes con cardiopatias congénitas ya sea
en edad pediatrica, adolescentes y adultos jéovenes, otros sintomas
ademas del dolor precordial son las manifestaciones pivotes para
sospechar una alteracién isquémica miocardica. Entre los que destaca
pobre aceptacion a la alimentacion, disnea, vomitos, dolor abdominal,
irritabilidad y choque. Otros hallazgos reportados incluyen cianosis,
diaforesis, taquipnea, estertores, inquietud aunque la especificidad y
la sensibilidad de esos signos en pacientes en edad pediatrica se
desconocen. También los trastornos del ritmo pueden ser
manifestacion de enfermedad isquémica miocardica y se asocian con
sintomas como dolor abdominal, palpitaciones, sincope y fatiga. Por
io anterior es obligado considerar en una gama amplia de
manifestaciones la posibilidad de isquemia miocardica.’ *?

Tabla it

Sintomas secundarios a infarto al miocardio
en pacientes en edad pediatrica

Menores de 4 anos Mayores de 4 arios % de Sobrevida
Choque Dolor precordial Dolor abdominal (79%)
vVémitos Choque Dolor precordial (77%)
Llanto constante/ vomitos Arritmias (69%)

Dolor precordial

Disnea Dolor abdominal Vomitos (64%)

Dolor abdominal Disnea Llanto enérgico (64%)
Arritmia Arritmia Disnea (60%)

Choque (55%)
Insuficiencia cardiaca

Congestiva (<1%)
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En la época fetal el corazén derecho estid expuesto a presiones
pulmonares elevadas, al nacimiento éstas declinan y progresivamente
las resistencias sistémicas se incrementan, estos cambios, de Ia
relaciéon entre presiones pulmonares y sistémicas, se traducen en
modificaciones electrocardiograficos en los primeros dias, semanas,
meses y afios que dificultan la interpretacion del electrocardiograma.
En pacientes en edad pediatrica se ha encontrado que los cambios
electrocardiograficos mas relevantes en pacientes con estudio de
necropsia y cuya causa de muerte fue infarto al miocardio son la
presencia de onda Q de >35 ms, con muesca, la elevaciéon del
segmento ST >2 mm y un intervalo QT corregido prolongado. Algunos
otros autores consideran que se debe afadir la inversién enlaonda T
y disminucion de la R asociados a cambios en ia onda Q y en el
segmento ST. Es un hecho que aun sélo los cambios normales
electrocardiograficos durante el crecimiento y no se diga, aquellos
secundarios a una cardiopatia congénita en que puede existir
sobrecarga de presion o volumétricas asi como hipertrofia, hacen que
estos cambios, en ocasiones, sean origen de confusién mas que de
ayuda. 2

En ausencia de trastornos de conduccién intraventricular, 1la
sensibilidad del electrocardiograma en el diagnéstico clinico de
infarto al miocardio en autopsias de adultos va del 40 al 80%, un
porcentaie similar del 60% fue encontrado en un estudio realizado en
ninos. 4%

Es normat que ondas Q estén presenten aun en pacientes recién
nacidos en las derivaciones que ven hacia la cara inferior (DI, Il y
aVF). En pacientes obesos el corazén se ubica de una forma mas
horizontal lo que ocasiona que la despolarizacién del septum se
registre en el electrocardiograma de superficie como una onda q
profunda pero no ancha en las derivaciones que ven hacia la cara
diafragmatica. Es importante una adecuada colocacion de electrodos
ya que si se posicionan de manera elevada en el térax puede producir
ondas Q profundas en las derivaciones Vs-Vg, En caso de duda la
inspiracion profunda puede producir cambios en el voltaje de ondas Q
normales pero no en las Q patologicas.

Las ondas Q de mas de 0.12 seg se consideran como un indicador de
isquemia independientemente de la derivacion en que se registre, a
pesar de ello malformaciones cardiacas pueden ocasionar ondas Q
profundas en derivaciones Vs-Ve como manifestacion de sobrecarga
diastélica como en la persistencia del conducto arterioso o en las
derivaciones V, en paciente con sobrecarga volumétrica derecha por
crecimiento de atrio derecho. La presencia de ondas Q anchas en las
derivaciones |, aVL, Vs-s en un paciente joven debe alertar de la posible
presencia de un nacimiento anémato de la coronaria izquierda, que es

14
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la causa congénita mas comun de infarto al miocardio en niflos y
adolescentes. Nakanishi y colaboradores encontraron que la amplitud
y la duracion de ia onda Q tuvieron una especificidad del 97 at 100% y
_‘(,:‘uando se tomo en consideracion sélo la amplitud disminuyo al 86%.

La repolarizacion precoz es una causa frecuente no patolégica de
elevacién del segmento ST en adolescentes y se observa como una
elevacion del punto J de 1 a 2 mm en las derivaciones inferiores y
jaterales ynoen D!y aVL.

En e! adulto la onda T esta normatmente invertida en ta derivacion
aVR, sin embargo en nifios de mas de 1 semana de vida la onda T esta
invertida en V; y se mantiene en toda la infancia y en ocasiones
abarca todas las derivaciones que ven hacia el ventriculo derecho.
Entre las cardiopatias que ocasionan alteraciones en la onda T esta el
prolapso valvular mitral, los trastornos de la conduccién como los
bloqueos de rama y el sindrome de Wolff-Parkinson-White.

La presencia de inversion en la onda T en las derivaciones DI, Il y aVF
tienen una alta sensibilidad y especificidad para predecir isquemia
miocardica sobre todo si se asocian a ondas Q profundas.

Las arritmias ventriculares son una manifestacion frecuente de infarto
al miocardio en pacientes en edad pediatrica como los refiere
Johnsrude quien encontré 28% de taquicardia ventricular sostenida o
fibrilacion ventricular en el primer dia de estancia hospitalaria y subio
hasta un 86% en el segundo dia. La presencia de arritmias
supraventricutares ha sido descrita en pacientes adultos incluyendo
taquicardia paroxistica supraventricular, bradicardia sinusal, entre
otras, no habiendo reportes en pacientes pedlatncos por io que su
incidencia e implicaciones son todavia desconocidas.

El QT corregido prolongado se ha observado en la isquemia
subepicardica y subendocardica y se ha reconocido como un factor de
riesgo para el desarroflo de arritmias ventriculares malignas y muerte
subita. Por lo que QTc mayores de 0.44 en el adulto y de 0.48 seg en
los nifios se debe considerar como un factor de riesgo.

El nacimiento andmato de la coronaria izquierda es la causa mas
frecuente congénita que ocasiona infarto al miocardio. Desde su
descripcidn inicial en 1933, varios hallazgos electrocardiograficos han
sido observados. Estos hallazgos involucran habituaimente a las
derivaciones anterolaterales (I, aVL, Vs y Vs) e incluyen ondas Q
profundas de mas de 3 mm y de mayor amplitud de 30 ms, hipertrofia
ventricular izquierda y desviacion izquierda del eje eléctrico de QRS en
el plano frontal. En base de que algunos de estos hallazgos pueden
estar presentes en pacientes con cardiomiopatia dilatada o miocarditis
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se ha propuesto una férmula basada en mediciones del
electrocardiograma de superficie para predecir la posibilidad de un
nacimiento anémalo de las arterias coronarias izquierda y se realiza
sumando la profundidad de onda q en aVvL, la elevacuén de ST en la
misma derivacion y la amplitud de la onda Q en DI.

Existen algunos informes de pacientes en edad aduita en los que esta
anomalia coronaria debuta como una fibrilacién atrial y en otros como
arritmias ventriculares malignas. Ante la sospecha de este sindrome la
prueba de esfuerzo esta contraindicada. 2!

El estudio radiolégico de térax continua siendo un estudio necesario
en la evaluacién de pacientes con cardiopatia congénita. Los
hallazgos mas tipicos en los pacientes con infarto al miocardio son la
cardiomegalia y los sighnos de edema pulmonar, sin embargo no son
raros estudios radiolégicos irrelevantes.

El estudio ecocardiografico es la pieza angular en la que descansa él
diagnostico morfolégico de las cardiopatias congénitas, en el caso del
nacimiento anémalo de la coronaria izquierda se puede observar
dilatacion del ventriculo izquierdo con algun grado de fibrosis
endocardica difusa y se puede observar el nacimiento de la coronaria
izquierda de uno de los senos de Valsalva de la arteria puimonar. El
estudio Doppler permite registrar flujo continuo dentro del tronco de la
arteria pulmonar. En aquellos casos en que la ventana acuastica sea
pobre, esta indicado la realizacién de estudio angiografico, en donde
se observara dilatacion variable de la coronaria derecha y el medio de
&ontraste llega al tronco de la arteria pulmonar de manera retrégrada.

La evaluacion de la perfusién miocardica por Medicina Nuclear ha
sido aplicada en forma extensa en adultos y en anos recientes al
grupo pediatrico. En el paciente en edad pediatrica, han sido usadas
ampliamente para la identificacion no invasiva del nacimiento anémato
de la arteria coronaria izquierda como para poder evaluar la funcion y
ta movilidad ventricular tanto en el pre como en el postquirurgico vy,
las pruebas mas utilizadas son el gamagrama con Talio y el estudio
de perfusion con dobutamina.

La evaluacion de la perfusion miocardica se ha vuelito imprescindible
para la evaluacién y seguimiento de pacientes con Transposiciéon de
grandes arterias que han sido sometidos a correccion anatéomica tipo
Jatene, procedimiento consiste en la colocacion de los grandes vasos
en sus respectivos ventriculos con la reimplantacién de las arterias
coronarias en la neoaorta. > Lo que permite que el ventriculo izquierdo
sea la camara ventricutar encargada de sostener la circulacién
sistémica. Aunque técnicamente complicado, el procedimiento es
mejor tolerado durante el periodo neonatal ante de que ocurra la

TESIS CON

FALLA DE ORIGEN

—



regresién de la masa ventricular izquierda producto de ia caida de la
presion pulmonar. Por tas caracteristicas de la cirugia existe la posible
de producirse una distorsion del arbol coronario y estenosis en el sitio
del reimplante lo que puede condicionar isQuemia y un posible infarto.

2.- Planteamiento del problema.

Ya hemos revisado de una forma mas o menos completa los
antecedentes, incluyendo las manifestaciones clinicas mas comunes,
cambios electrocardiograficos y resultados en estudios de medicina
nuclear descritos en la literatura, que se presentan en pacientes en
etapa pediatrica que sufren un infarto del miocardio.

Pretendemos ahora hacer una correlacién de estas descripciones ya
sefaladas con lo que ocurre con nuestros pacientes en el Instituto
Naciona! de Cardiologia, en funcién de la presentacion clinica, asi
como el comportamiento electrocardiografico y el prondstico de estos
pacientes en que se ha documentado evidencia de infarto al

miocardio.

3.- Justificacion,

Este trabajo es de especial importancia, debido a la escasa
informacion escrita que hay en la literatura acerca de esta patologia, y
en forma principal, no tenemos en nuestro Instituto Nacional de
Cardiologia un estudio especifico de este grupo de pacientes, por lo
que creemos nos dara datos de gran interés, tanto en el analisis
retrospectivo de los casos que describiremos, asi como podra ser de
interés para la evaluacion, seguimiento y manejo de futuros casos que
se presenten en la Institucidn.
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4.- Objetivos.

. Objetivo general.

Estudiar en forma integral y detallada los que se han
presentado en el Instituto de infarto de miocardio en edad pediatrica.

. Objetivos especificos.

a) Conocer el numero de casos de infarto al miocardio
presentados en un periodo de tiempo en el Instituto Nacional
de Cardiologia.

b) Observar el comportamiento clinico de estos pacientes
respecto a los signos y sintomas que presentan durante el
evento.

¢) Evidenciar ios cambios que ocurren en los estudios
electrocardiograficos durante el evento de infarto asi como
en su evolucion

d) Evaluar la respuesta al tratamiento que tuvieron Ilos
diferentes pacientes, asi como su evolucién posterior y
sobrevida.

5.- Hipdtesis.

HO: Los pacientes pediatricos que presentan infarto de miocardio
tienen una presentacion clinica muy similar entre ellos, con signos
y sintomas comunes, asi como también una evoluci6on semejante
entre si.

H1: Los pacientes pediatricos que presentan infarto de miocardio

se comportan clinicamente en forma muy diferente entre si, con una
diversidad y heterogeneidad de signos y sintomas, asi como también
una evolucion clinica distinta entre ellos.
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6.- Material y métodos.

Se trata de un estudio de tipo observacional, transversat,
retrospectivo, analitico y descriptivo.

Dicho estudio se llevé al cabo en una poblacion que presenté
evidencia de infarto de miocardio dentro del servicio de Cardiologia
Pediatrica del Instituto Nacional de Cardiologia.

Para la seleccién de los casos se realizé en forma retrospectiva,
primeramente a partir de las libretas de ingresos y egresos del servicio
de Enfermeria de los departamentos Unidad Coronaria vy
Cardiopediatria, asi como de los registros de Bioestadistica del
instituto Nacional de Cardiologia. En una segunda fase, ya detectados
los casos se completd la informacion con la revision de los
expedientes clinicos. El periodo de captura de la informacion fue de 10
anos, comprendidos del 1° de enero de 1993 al 31 de diciembre del
2002. L.a poblacién seleccionada fueron pacientes de dicho Instituto de
edades comprendidas entre 0 a 17 afos que estuvieron hospitalizados
dentro de los servicios de Cardiologia Pediatrica y en la Unidad de

Cuidados Coronarios.

Se procedié entonces como ya mencionamos a la descripcion de los
casos encontrados, haciendo hincapié en datos tales como: edad y
sexo de los pacientes, etiologia asociada al evento de infarto de
miocardio, forma de instalacion del cuadro clinico, manifestaciones
electrocardiogrificas, elevacion de enzimas cardiacas, presencia o no
de arritmias, entre otros.

En el analisis estadistico se utilizaron medidas de centralizacion para
los datos obtenidos, tales como la media y la mediana

TE=nCol
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7.- Resultados.

En el periodo de tiempo detl 1° de enero de 1993 al 31 de diciembre del
2002 encontramos un total de 6 casos en jos que se evidencio la
presencia de infarto de miocardio. De estos casos llama fuertemente la
atencién la dominancia del sexo masculino, encontrandose que los 6
pacientes pertenecen a dicho sexo (100%) (Ver grafica 1).

En el analisis por edades se encontré que la media y mediana para
estos casos fue de 10 afdos, con una distribucién que comprendié
desde recién nacidos (3 dias) hasta 16 anos. Para fines practicos de su
estudio se agruparon como neonatos, lactantes, preescolares,
escolares y adolescentes. (Ver grafica 2).

A continuacion realizaremos la descripciéon de los casos encontrados
en esta investigacion.

CASO No. 1.

Se trata de paciente masculino de 10 afos de edad sin antecedentes
de importancia sélo destacando que su madre fallecié a los 30 anos de
edad por segundo evento de infarto de miocardio.

Inicié su padecimiento con presencia de dolor precordial opresivo de &
horas de evolucion, el cual relacioné a la ingesta de alimentos de
origen vegetal (fruta), asociado a nausea, vomito y diaforesis. Fue
referido por facultativo a este Instituto, encontrandose a la exploracion
fisica a su ingreso paciente obeso con tendencia a la taquicardia,
precordio sin deformidades, sin palparse frémitos. No se auscultan
soplos, con ruidos cardiacos de caracteristicas normales. No
hepatomegalia, ascitis ni edema de extremidades. Pulsos normales en
las 4 extremidades sin cianosis.

Se realizé radiografia de térax la cudl se reportd como normal. En el
electrocardiograma de su ingreso se observé presencia de
supradesnivel de V2-V5. (ver anexo 1) . Presentd extrasistoles
ventriculares, asi como alternancia de bloqueo atrioventricular con
ritmo sinusal.
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Se realizaron enzimas cardiacas encontrandose CPK 3,260, fraccion
MB 670, DHL 1302 y TGO 398. Se realizé perfil de lipidos
encontrandose con colesterol total de 191 mg/dL, triglicéridos 127,
HDL 43 y LDL 128 mg/dL, considerandose como perfil limitrofe alto
para hipercolesterolemia. Se le practicaron examenes inmunolégicos
(determinaciéon de inmunoglobulinas, estreptolisina, complemento
hemolitico, anticuerpos antinucleares y anticardiolipina) reportados
como negativos.

Se le practicé ecocardiograma que inicialmente evidencié derrame
pleural minimo, y en estudio de control se observé hipocinesia de los
tercios apical y medio de 1a cara anterior y septum interventricuiar, asi
como hipocinesia de la cara lateral, asi como disfuncion sistélica del
ventriculo izquierdo con fraccion de eyeccion del 50% y patron de flujo
mitral que sugiere pérdida de la distensibilidad ventricular.

Fue llevado a cateterismo cardiaco que reportd coronarias norrnales.
Posteriormente se le realizé medicina nuclear compatible con infarto
agudo al miocardio no transmural en apex, regién anterior y septum
sugiriendo afeccion de territorio de arteria descendente anterior. (Ver
anexo 2)

Se wmanejo con nitroglicerina, heparina, captopril y metoprolol
presentando una evolucion adecuada por lo que se decidid su egreso.

CASO No. 2

Se trata de paciente masculino de 10 anos de edad a quiéen se le hizo el
diagndstico desde los 4 afnos de hipercolesterolemia. A los 8 afos
presentd sincope durante el esfuerzo por lo que inicié protocolo de
estudio en este Instituto. Se le realiz6 ecocardiograma en el que se
observé estenosis aortica con gradiente de 16 mmMHg, con adecuada
funcion ventricular izquierda. Fue llevado a prueba de inclinacion la
cual se reporté como negativa. Se le practicé prueba de esfuerzo con
protocolo de Bruce que fue positiva por presentar dolor precordial y
cambios en el segmento ST en las derivaciones D lll y aVF. EI perfil de
lipidos se reporté con colesterol de 1000 mg/dL, HDL 28 y LDL 935, y
triglicéridos de 182 mg/dL. SE dio tratamiento con simvastatina y
captopril.
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A los 10 anos de edad presento stubitamente y en reposo presencia de
dolor precordial opresivo, intenso, con irradiacion al hemitérax
derecho, el que se incrementa con Mmovimientos respiratorios pero no
con los cambios de posicion. A la exploracion fisica se encontré
taquicardico, con precordio en el que se auscultdé soplo sistdlico en
foco adrtico.

La radiografia de torax mostré ausencia de cardiomegalia y flujo
pulmonar normal. Se realizo electrocardiograma de superficie en el
que se mostré pérdida del ter vector (ausencia de progresion de la
onda R en precordiales derechas) asi como onda T negativa y
elevacién del ST de 1 mm.

Se le practicé ecocardiograma de control que reporté doble lesiéon
adrtica ligera con presencia de falso tenddn en el ventriculo izquierdo,
asi como disminucién de la movilidad global y discinesia septal con
fraccion de eyeccion del 48%.

Fue llevado a cateterismo cardiaco en el que se Mostré presencia de
estenosis adrtica leve de 20 mmHg de gradiente asi como doble lesion
coronaria en descendente anterior principaimente pero también en
territorio de arteria circunfleja, realizandose angioplastia de fa lesion
de la descendente anterior.

Se hizo medicina nuclear reportandose infarto no transmural del apex
con isquemia ligera en tejido residual. Infarto no transmural de la
pared anterior y septal desde la mitad de apex hasta zonas basales
con isquemia en tejido residual (sugestivo de lesion de descendente
anterior); isquemia moderada de la pared inferior desde el tercio apical
hasta zona basal involucrando porcion inferolateral e inferoseptal
(sugiere territorio de coronaria derecha o circunfleja); disminucion
grave del movimiento de engrosamiento sistolico de la pared del
ventriculo izquierdo y disfuncion sistdlica del mismo.

E! paciente se egresé en buenas condiciones y esta pendiente
realizacion de angioplastia en circunflieja mas colocacion de Stent
recubierto de rapamicina en descendente anterior.

18]
(V]

TESIS CON
FALLA DE ORIGEN |

——



CASO No. 3

Se trata de paciente masculino de 16 afos sin antecedentes de
importancia, quién inicié su padecimiento hace 1 afo con presencia de
dolor precordial leve sin irradiaciones ni presencia de sintomas
adrenérgicos, por lo que acudi6é con facultativo refiriéndose que sélo
se le encontré taquicardico, y se le administré un medicamento no
especificado. En esta ocasion acudié por cuadro de dolor precordial
opresivo, intenso, acompafnado de diaforesis, nausea y vomito de 1-2
hrs de duracién acudiendo con meédico particular quién prescribio
tratamiento para infeccion de vias aéreas superiores. 12 horas
después se presentd dolor precordial, detectandose hipertension
arterial sistémica por lo que se administré analgésico . Continué
durante 72 horas presentando eventos de dolor de 15 minutos de
duracién, por lo que fue referido a este Instituto. Se encontré al
paciente con taquicardia tigera, con precordio sin deformidad, ruidos
cardiacos de caracteristicas normales sin presencia de soplos ni
anormalidades. No datos de falla cardiaca.

Se le realizé radiografia de térax la cual se observo de caracteristicas
normales. El electrocardiograma reporté ritmo sinusal con frecuencia
ventricular media de 100x’, presencia de supradesnivel del ST de 2 mm
en cara diafragmadatica, onda q profunda en V5, QS en V6 y V7-V9 asi
como Qr en V7-V9 derechas siendo catalogado como infarto agudo del
miocardio inferolateral.

Se le practicaron laboratoriales destacando TP 14.5 con control de
13.4 seg y TPT 43.8 con control de 33.9 seg. Las enzimas cardiacas se
reportaron CPK 156, CPK MB 8.8, troponina { 4.56. Se hizo perfil de
lipidos con colesterol de 88, HDL 21, LLDL 52.4 y triglicéridos de 73
mg/dL.

Se hizo ecocardiograma que reporté fraccion de eyeccion de 65%,
funcion sistdlica y diastolica del ventriculo izquierdo adecuadas, con
movitidad global y segmentaria normal. Solamente se evidencié
pericardio hiperrefringente en su porcién posterior.

Fue llevado a cateterismo cardiaco en el que se demostrd arterias
coronarias normales, “on adecuada movilidad global y segmentaria
del ventriculo izquierdo.

Se realizé estudio de medicina nuclear que reporté ausencia de
defectos de perfusién en reposo y con el esfuerzo, con engrosamiento
y movimientos normales de las paredes del ventriculo izquierdo.
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El paciente se manejé con tratamiento a base de nitroglicerina, acido
acetilsaticilico, alprazolam, heparina y metoprolol con adecuada
evolucién por lo que se decidié su egreso

Ya en forma externa ha sido visto por el servicio de Reumatologia
{(como protocolo de estudio en la buasqueda de la etiologia)
refiriéndose al interrogatorio intencionado presencia de fenémeno de
Raynaud, y con la persistencia de alargamiento de TPT se encuentra
con sospecha de diagnéstico de sindrome antifosfolipidos. Aan
pendiente reporte de exadmenes correspondientes.

CASO No. 4

Se trata de paciente masculino de 8 anos de edad, sin antecedentes de
relevancia, a quién recientemente se le detectd presencia de soplo
cardiaco, por lo que se le realizé ecocardiograma en su ligar de origen
que reportd estenosis supravalvular adrtica, enviandose a este
instituto. A la exploracién con adecuado desarrollo, precordio sin
deformaciones con presencia de frémito en foco accesorio aértico. A
la auscultacion con dudoso chasquido, soplo sistolico en foco aértico
accesorio. El 2° ruido es de caracteristicas normales. Los pulsos son
adecuados y sin cianosis.

Se le realizé ecocardiograma que reportd estenosis aortica valvular
con gradiente de 64 mmHg y ligera estrechez a nivel supravalvular
adrtico.

Fue llevado a cateterismo cardiaco reatizandose dilatacién con balén
en sitio de estenosis quedando con un gradiente residual de 10 mmHg
e insuficiencia adrtica ligera. Sin embargo presenta de forma subita
elevacion de la presion telediastdlica del ventriculo izquierdo hasta 45
mmHg, taquicardia y presencia de cambios electrocardiograficos
(arritmias ventriculares) por lo que se decidié realizar coronariografia
selectiva izquierda apreciandose oclusiéon totat de la descendente
anterior desde su origen, por lo que se procedié a administracion de
heparina intracoronaria lograndose |a permeabilizacién de la arteria.

Al recuperarse el paciente del procedimiento presenté dolor
precordial, asi como se observé el electrocardiograma con depresion
del ST de 2 mm en cara inferior, por lo que se inicié nitroglicerina y
heparina.

Se llevé a angioplastia de rescate observandose en la coronariografia
izquierda oclusidn total de la descendente anterior por trombo, y la
circunfleja sin alteraciones. Se realizé insuflacion con balén acTP en
sitio de lesion a 3 atm por 3 minutos quedando imagen de trombo
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residual y flujo distal TIMI Ill, realizAndose nueva insuflacién. Sin
embargo en el tiempo de seguridad la arteria se reocluyé por trombo
por lo que se aplicé nueva insuflacion seguida de aplicacion de 80,000
Ul de estreptoquinasa intracoronaria y nueva insuflacién con baién a
12 atm por 400 minutos. Entonces se colocé Stent Palmaz Schatz de 3
mm de diametro x 15 mm longitud anterior al origen de la descendente
anterior con nueva insuflacién con balén a 12 atm por 90 minutos, sino

observarse reoclusion.

Posterior al procedimiento ingresé a la Unidad de Cuidados
Coronarios observandose electrocardiograma con supradesnivel del
ST de mas de 3 mm en DI y aVL, asi como infradesnivel de mais de 3
mm en DI, DIN y aVF asi como zona de necrosis anteroapical y lateral
alta, con evolucién hacia la mejoria, presentiandose discreta lesion
lateral atta y anteroseptal y desapareciendo datos de necrosis.

Se realizaron enzimas cardiacas que se reportaron con CPK 1756 y
DHL 344.

Se realiz6é ecocardiograma que reporté gradiente residual asortico de 16
mmHg, asi como hipocinesia del tercio apical del septum de grado
ligero con fraccién de eyeccién del VI de 62%, y derrame pericardico

posterior leve.

Presentd posteriormente datos de insuficiencia arteriat aguda de
femoral derecha, por lo que fue llevado a quir6fano realizandose
exploracién femoral en la que se evidencié trombo de 3 cms en arteria,
por lo que se realizé embolectomia, con evolucion posterior con datos
sugestivos de sindrome compartamental, por Ilo que amerité
realizacién de fasciotomias, y finaimente evoluciéon hacia la
resolucién.

Evoluciond posteriormente en forma favorable por lo que se egresé
del Instituto.

CASO No. s

Se trata de paciente mascufino de 16 afos quién se conocid en el
Instituto desde la edad de 6 meses por presencia de disnea y
diaforesis, asi como cuadros de falla cardiaca de repeticiéon. Se le hizo
ecocardiograma que reporté Miocardiopatia hipertrofica.

En un ecocardiograma de control ya a la edad de 16 aios se evidencié
la presencia de un origen anémalo de la coronaria izquierda de ia
arteria pulmonar, por lo que se decidié hacer cateterismo cardiaco, el
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que corroboré en nacimi > de la d dent ior a partir del
tronco de |a arteria puimonar. (Ver anexo 3)

El electrocardiograma a esta edad mostré presencia de ondas T
invertidas y simétricas en precordiales izquierdas asi como en avl
isquemia lateral alta). (Ver anexo 4)

Fue llevado a cirugia reatizandose implante del tronco de la coronaria
izquierda a la aorta, encontrandose evidencia de infarto antiguo en
zona del apex cardiaco con abundante circulacién colateral. En el
postoperatorio se realizaron enzimas cardiacas alcanzando maximos
de CPK 287, DHL 492, TGO 52, los cudles tuvieron rapida caida a
niveles normales.

Se realizdé ecocardiograma de control, el que se reporté con adecuada
funcién ventricular. Posteriormente se efectué medicina nuclear de
control, con prueba de esfuerzo en protocolo de Bruce negativa para
isquemia y arritmias. No hubo evidencia gammagrafica de isquemia.
Engrosamiento sistélico disminuido en el apex con funcién sistélica
normal del ventriculo izquierdo. Se observée un defecto fijo en el apex
que pudiera ser debido a un infarto no transmural sin isquemia del
tejido residual. (Ver anexo 5)

CASO No. 6

Se trata de paciente masculino de 3 dias de edad sin antecedentes de
importancia para su padecimiento, con historia de cianosis desde el
nacimiento, por lo que se enviéo a este Instituto para su estudio. A la
exploracion fisica se encontré con presencia de cianosis grado I-il,
precordio sin deformidad, impulso paraesternal bajo, presencia de
soplo de predominio sistélico en region infraclavicular izquierda. El 2°
ruido se encontré disminuido de intensidad. Higado a 3 cms debajo
del borde costal derecho. Pulsos amplios en las cuatro extremidades.

La radiografia de torax evidencié cardiomegalia grado li-lil, con flujo
pulmonar disminuido. Se realizo electrocardiograma con situs solitus,
hipertrofia ventricular derecha destacando ausencia de 1er vector (r
minima en V1 y sin q en V5-V6). (Ver anexo 6)

El ecocardiograma confirmoé el diagnostico de atresia pulmonar con
septum interventricular intacto, con conducto arterioso que nutre
ramas pulmonares.
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Fue llevado a cateterismo cardiaco en el que se realizé el
procedimiento de colocacion de Stent en conducto arterioso sin
complicaciones.

Evoluciond posteriormente con presencia de hipotension arterial y
bradicardia por lo que se inicié manejo aminérgico. Sigue con datos
de choque cardiogénico, con mala perfusion. Desarrollé arritmias dei
tipo taquicardia supraventricular con aberrancia en miiltiples
ocasiones ameritando cardioversién y se inicié6 manejo con
propafenona.

Se tomaron enzimas cardiacas ante la mata evolucion, reportandose
troponina | de 8.52, DHL 480, CPK 356 y CPK MB 21.8, corroborandose
diagnéstico de infarto de miocardio.

Presentd evolucion térpida hasta su fallecimiento.
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TABLA IV: CASOS DE INFARTO AL MIOCARDIO EN PACIENTES
PEDIATRICOS EN EL LLN.C.I.Ch

Sexo Masc Masc Masc Masc Masc Masc
Grigen
No Sd. o C.
[l artoria congénita
coronaria
DStor Dolor O Ssio
Cuadro p Dolor P Dotor precordial tatiga, falla (anociada a
cllnico Sintomas. Sintomas cardiaca cardiopatia dd
adronérgicos adrenérgicos crénica so)
Pércuda de 1er Supradesnivel Pérdida del 10|
EcG Supradesnivel vector. el T vector
onda T negativa Ondas @ Ondas Q simdtrica
DHL 1302 CPK 156 CPK 287 PK 556
Enzimas TGO 398 CPK MB 8.8 CPK 1758 DHL 492 CPK MB 21.8
CPK 3260 _— Troponina 4.56 DHL 344 TGO 52 HL 480
CPK MB 670 T 8.57
Extrasistolos Taquicardia
Bloquco AV vontriculares con aberrancid
Di torcio ALCAPA Atresia
tercio apicaly movindaa global movilidad apical dol septum Control puimonar con
Eco medio cara Discinesia septal FEVI6S% FEVI 62% postoperatodio | septum intactd
latoral FEVI 4a8% normat
FEVI 50%
Coronarias Gobie wsiont T: D do [ SE colocd Ster
c: on
anwerior y con oclusiSn otal ALCAPA arterioso
infario agudo Intarto agudo no Intarto antiguo
no en dpex, en #pox ain
Nuclaar on Apex, cara cara antorior, Sin en
antorior y septum, de isquemia tojido residual
scptum interotateral o
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8.- Discusién.

Empezaremos por hacer un analisis de fos casos que se presentaron
en este periodo de tiempo que presentaron infarto del miocardio con
respecto a su etiologia. Se encontraron un caso asociado a
hipercolesterolemia, otro se atribuyé a probabilidad diagndstica de
sindrome antifosfolipidos, en otro caso encontramos relacién con un
procedimiento intervensionista (cateterismo cardiaco) en el que se
ocasioné disecciéon de la descendente anterior en forma accidental.
Encontramos un caso de anomalia congénita en el nacimiento de las
coronarias, otro asociado a cardiopatia congénita cianégena (atresia
putmonar con septum interventricular intacto) que en forma particular
tiene relacién con la formacién de sinusoides intramiocardicos y
fistulas coronario-ventriculares, y finalmente un caso en ef que no se
evidencié etiologia alguna. (Ver grdafica No. 3) Llama fuertemente la
atencién que no encontramos en nuestros casos presentados
poblacion de lactantes y preescolares, y especificamente, no se
observo ninguin caso asociado a Enfermedad de Kawasaki, que segun
1o revisado en la literatura, constituye una de las causas principales de
isquemia miocardica en la poblacién infantil. La explicacion a este
fendémeno consiste en que el nuestro Instituto se ven pacientes’ con
cardiopatia esencialmente congénita, y las cardiopatias adquiridas,
como o es esta entidad, quedan internados en los hospitales de
atencién exclusivamente pediatrica, dado que acuden a estos centros
porque dentro de sus sintomas iniciales son fiebre, ataque al estado
general, adenomegalias y otros datos que los hacen dificii de
diferenciar de enfermedades infecciosas banales que afectan a la
poblacion pediatrica, y que en su mayoria son pacientes en edad
preescolar o lactantes.

Respecto a ila presentacion clinica de nuestro grupo de pacientes
destaca la presencia de dolor precordial con o sin sintomatologia
adrenérgica, como nausea, vomitos y diaforesis, en pacientes en
edades escolar mayor o adolescentes, mas sin embargo, no es
habitual que se presente en pacientes menores. Vale la pena
mencionar que auan asi se presentdé un paciente mayor que nunca se
quejé de precordailgia, mas sus manifestaciones fueron cuadros de
falla cardiaca de repeticion, con diaforesis y fatiga.

El electrocardiograma de superficie con mucho mostré ser mas
sensible en la deteccion de cambios asociados a isquemia miocardica,
destacando alteraciones en la repolarizacion ventricular tales como
supra o infradesniveles del R-ST en su mayoria de mas de 2 mm o
cambios significativos en la onda T; otros hallazgos fueron ta pérdida
del primer vector de despolarizacion, presencia de ondas Q
patoldgicas, incluso en forma de complejos QS con empastamientos.
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La presentacion de arritmias fue un hecho que se presenté en 3 de los
6 casos descritos (50%), manifestandose de varias formas, tales como
extrasistoles ventriculares que llegaron a constituir verdaderas
carreras de taquicardia ventricuiar; taquicardia supraventricular con
aberrancia en la conduccién y alteraciones en la conduccién
atrioventricular (bloqueo AV transitorio) (ver grafica No. 4)

Respecto a la elevacion enzimatica observamos rangos de
deshidrogenasa lactica (DHL) de 344 — 1302 U/L con una media de
654.5 U/L. Para la tr: inasa glutamico-oxaloacética (TGO) la media
fue de 225 U/L con un rango de '52 a 398 U/L. La creatin-fosfoquinasa
se incrementé en los diferentes casos de 156 a 3,260 con una media de
1,163 U/L, y su isoenzima MB se hallé6 con una media de 233 U/L
variando el rango de 88 hasta 670 U/L. Finaimente la troponina | se
elevs en promedio a 6.54 ng/ml con un rango de 4.56 — 8.52 ng/ml.

En la ecocardiografia se observé disminucion de la fraccién de
eyecciéon del ventriculo izquierdo en el 50% de los casos a los que se
les practic6 este estudio, conservandose en la otra mitad de los
pacientes. La movilidad cardiaca estuvo comprometida en 4 de los 6
casos (66.7%) encontrandose zonas de hipocinesia o discinesia en
diferentes zonas de la arquitectura cardiaca.

La realizacion de cateterismo cardiaco fue importante, ya que en un
caso especifico corroboré el diagnéstico clinico (origen anémalo de fa
coronaria derecha de la arteria pulmonar). En otros 2 casos evidencio
presencia de lesiones en arterias coronarias, mostrando en uno, lesion
bivascular con afecci6én de la descendente anterior y la circunfleja, y
durante el procedimiento se realizé angioplastia terapéutica; en otro
caso mostro oclusién total de la descendente anterior tras la
laceracion de ta misma realizada durante un cateterismo terapéutico
(vatvuloplastia con balén) pudiéndose llevar al cabo su recanalizacion
tras la angioplastia con baién y aplicacion de Stent en el sitio de la
tesién.

Finalmente mediante la medicina nuclear, la cual se practicé a 4 de los
€6 pacientes descritos en esta obra, se evidencié en 3 de estos casos
evidencia de lesidn isquémica, 2 de ellas asociadas a procesos
agudos y otro como infarto antiguo sin isquemia del tejido residual,
reportandose solo en 1 paciente normalidad en dicho estudio, muy
probablemente a que el evento isquémico se relaciond con un
espasmo de las arterias coronarias (vasconstriccion) asociado a
fen6meno de Raynaud localizado secundario a un probable sindrome
antifosfolipidos.
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9.- Conclusiones.

La presentacion de cuadros de infarto de miocardio en la poblacion
pediatrica tiene una muy baja incidencia, pero obedece a una serie de
causas, algunas congénitas, con afeccién de los vasos coronarios y
otras mas adquiridas, entre las que se observan procesos
inflamatorios que afectan directa o indirectamente las arterias
coronarias. Seria de gran interés hacer un estudio multicéntrico en el
que se incluyeran pacientes intemados en hospitales pediatricos en
un periodo de tiempo determinado, en el que seguramente nos
dariamos una idea mas clara de la participacion de las diferentes
causas asociadas a este padecimiento.

Queda bien claro que la presentacién de la isquemia miocardica en los
nifos tiene un patron heterogéneo respecto a sus manifestaciones
clinicas, que si bien puede presentarse dolor precordial, éste no es un
sintoma indi y d presentarse otras manifestaciones
menos sutiles tales como dlaforests. fatiga, dolor abdominal, o incluso
solamente cuadros de insuficiencia cardiaca de repeticion de causa
aparente. Es por esta razén que debemos tener una vision clara de los
factores de riesgo y etiologfas asociadas a esle grupo de
enfermedades (obesidad, } ¢ con hipercol ia familiar,
enfermos con trastornos inmunolégicos, cardiopatias congémtas que
cursan con sobrecarga sistélica ventricular, enfermedad de Kawasaki)
para que ante la sospecha clinica pasemos a la reatizaciéon de estudios
complementarios, tales como electrocardiograma de superficie en
busqueda de datos sugestivos o arritmias, determinacion de enzimas
cardiacas, e inciuso realizacién de cateterismo cardiaco diagndstico
yl/o terapéutico y estudio de medicina nuclear.
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GRAFICA No. 1: DISTRIBUCION POR SEXO DE PACIENTES CON INFARTO AGUDO DEL
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GRAFICA No. 3: ETIOLOGIA DE CASOS CON INFARTO AGUDO DEL MIOCARDIO
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GRAFICA No. 4: ARRITMIAS PRESENTADAS EN PACIENTES CON INFARTO DEL MIOCARDIO
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